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Einleitung
Schon 75 Jahre vor dem Erscheinen von William Harveys Schrift „Exercitio anatomica
de motu cordis et sanguinus in animalibus“(1628), in der erstmalig umfassend über das
große Kreislaufsystem des Körpers berichtet wird, beschreibt Miguel Serveto,
spanischer Arzt und Theologe, den kleinen Blutkreislauf (27): „Der Lebensgeist wird
erzeugt aus der in den Lungen durchgeführten Mischung von eingeatmeter Luft mit dem
herausgearbeiteten, besonders feinen Blut, das die rechte Herzkammer der linken
mitteilt. In sehr kunstvoller Weise wird das besonders feine Blut aus der rechten
Kammer des Herzens auf einem langen Wege durch die Lungen geführt; von den
Lungen wird es vorbereitet, gelblich-rot gemacht und von der Vena arterialis in die
Arteria venalis ergossen.“
Umso verständlicher wird das Ausmaß einer Störung der so lebensnotwendigen
Lungenblutpassage, wie es bei der totalen Lungenvenenfehlmündung (TAPVR) der Fall
ist. Bei dieser kardiovaskulären Fehlbildung ist die Verbindung zwischen
Pulmonalvenen und linkem Vorhof infolge Agenesie oder sekundärer Involution nicht
ausgebildet (Edwards 1953(28); Neill 1956(29)). Erstmalig erwähnt wird die totale
Lungenvenenfehlmündung bei einem Fall mit Cor biloculare durch Wilson 1798 (zitiert
bei Brody 1942)(30), als isolierte Form wird sie 1868 von Friedlowsky dargestellt
(ebenfalls bei Brody zitiert). Brody führt die bis 1942 bekannten 38 Fälle auf, davon 23
mit isolierter, sogenannter unkomplizierter Form des Herzfehlers; schon er beschreibt,
daß 79% der Säuglinge den 6. Lebensmonat nicht überleben.
Friedlich (1950)(31) ist der Erstbeschreiber eines Falles, bei dem die Diagnose klinisch
gestellt und angiokardiographisch bestätigt wurde. Gerbode und Hultgren (1950)(32)
leisteten experimentelle Vorarbeit für die chirurgische Behandlung des Herzfehlers
durch die operative Anastomosierung großkalibriger Venen mit dem linken Artrium bei
Hunden.
Die erste Totalkorrektur der Anomalie wurde 1956 von Lewis (33) vorgenommen.
Ebenfalls 1956 wurde sie zum ersten Mal mit Hilfe eines Pumpoxygenators und
extrakorporaler Zirkulation von Borroughs und Kirklin (34) ausgeführt. Die derzeit
2üblichen Operationsverfahren gehen zurück auf Cooley (1966)(10), der erstmals mit
totalem kardio-pulmonalem Bypass operierte und auf Barrat-Boyes (26), der 1971 über
eine Korrektur der totalen Lungenvenenfehlmündung in tiefer Hypothermie und
Kreislaufstillstand berichtete.
Heute kommen etwa 0,8 - 1 Prozent aller Kinder mit einem angeborenen Herzfehler zur
Welt; die totale Lungenvenenfehlmündung imponiert dabei mit ca. 0,4% dieser
Herzfehler als ein eher seltenes Krankheitsbild (35).
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Problematik
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Pathophysiologie
Die totale Lungenvenenfehlmündung (‘total anomalous pulmanary venous return’,
‘TAPVR’) wird definiert als angeborene Mißbildung, bei der alle Lungenvenen mit dem
rechten Vorhof oder seinen vorgeschalteten Venen fehlkonnektiert sind. Dieser Zustand
ist fast immer mit einem gleichzeitig bestehendem Rechts-Links-Shunt auf
Vorhofebene, einem Vorhofseptumdefekt, vergesellschaftet - (selten auch mit einem
Ventrikelseptumdefekt) oder nicht überlebensfähig. Dieser Rechts-Links-Shunt, der eine
weitgehende Vermischung arteriellen und venösen Blutes auf der Ebene des rechten
Vorhofes oder seiner zuführenden Gefäße hervorruft, gewährleistet einen Übertritt von
Mischblut in den Systemkreislauf. Dies hat zur Folge, daß Patienten mit diesem
Herzfehler eine gewisse Lebensfähigkeit haben, jedoch unter einem permanenten, mehr
oder weniger ausgeprägtem Sauerstoffmangel zu leiden haben, abhängig u.a. von der
Größe der ‘fehlkonnektierenden’ Verbindungsvene. Zudem bedingen die
hämodynamischen Verhältnisse ein erhebliches Rezirkulationsvolumen im
Lungenkreislauf und damit verbunden eine hohe Belastung des rechten Herzens.
Die Defekte der Vorhofscheidewand können entweder als persistierende Foramen ovale-
Defekte („Foramen-secundum-Defekte, atrial septal defect, secundum type: ASD II“),
entwicklungsgeschichtlich resultierend aus einer mehr oder weniger ausgeprägten
Hypoplasie bis Aplasie der Valvula foraminis ovalis (26) oder als echte
Vorhofseptumdefekte vorliegen.
Es besteht die Gefahr einer pulmonalen Hypertonie mit frühzeitig fixierter
Widerstandserhöhung in den Lungengefäßen und einer sehr schnell eintretenden
kardialen Dekompensation. Bei dem kongenitalen Herzfehler der totalen
Lungenvenenfehlmündung gehört zu den weiteren Charakteristika, daß das
Mündungsgebiet der fehlkonnktierten Lungenvenen, das rechte Herzsystem, geweitet
bzw. vergrößert ist; dies beruht auf der vermehrten Volumenbelastung dieses
Gefäßabschnittes. Ebenfalls immer geweitet oder vergrößert ist das Abflussgebiet, die
Lungenarterie oder Arteria pulmonalis.
4Die Lebenserwartung bei natürlichem Verlauf ist bei den Kindern stark eingeschränkt;
über 50% erleben nicht den 3. Lebensmonat, 85% nicht das erste Lebensjahr. Die
durchschnittliche Lebenserwartung liegt bei etwa 7 Wochen (Delisle (17), Bonham-
Carter (16), Lucas und Schmidt (36)).
Seit der Entwicklung geeigneter Untersuchungsmethoden, die eine zuverlässige
Diagnose intra vitam ermöglichen, vor allem jedoch seit den ersten Versuchen einer
operativen Korrektur vor etwa vierzig Jahren, ist die TAPVR in den Blickpunkt
therapeutischer Überlegungen gerückt. Besonderes Interesse wird dabei durch die
Vielfalt ihrer Formen geweckt.
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Embryologie
Grundlage für das Verständnis der Lungenvenenfehlmündungen und das breite
Spektrum ihrer scheinbar zusammenhanglosen Vielfältigkeit bilden die Untersuchungen
der embryologischen Entwicklung dieser Gefäße.(11;12;28;37;38;39;40;41;42;43;)
In der frühen Entwicklungsperiode des menschlichen Embryos, etwa ab dem 35.Tag,
differenziert sich die Lungenanlage aus ventralen Anteilen des entodermalen, vorderen
Eingeweiderohres. Sie ist von einem venösen Geflecht umgeben, das zahlreiche
Kommunikationen zum Plexus splanchnikus des Kopfdarmes besitzt. Nach Meinung
von Cooley (11) und Edwards (28;39) besteht anfangs sogar ein gemeinsamer
Gefäßkorb. Hauptabflußkanäle der Kopfdarmvenen und damit potentielle
Abflußstrukturen für das Lungenvenenblut bilden die Kardinalvenen, die
Umbilikalvenen und die Vitellinvenen. Über die Verbindung der venösen Lungengefäße
mit dem Herzen finden sich verschiedene Auffassungen. Brantigan (38) und Patten (41)
glauben, daß sich die Äste der Lungenvenen in einem Gefäßstamm vereinigen, der nach
ventral verläuft und Anschluß an die dorsale Wand des linken Vorhofes gewinnt. Auer
(37), Cooley (11) und H. A. Snellen (42) dagegen gehen von einer Ausstülpung der
Hinterwand des Herzens im Bereich des späteren linken Vorhofes aus, die sich als
Pulmonalvenenstamm entwickelt, zur Lunge hin aussproßt und mit dem
Lungenvenengeflecht kommuniziert.
5Normalerweise erreicht die pulmonale Sammelvene derart die Vorhofregion des
Herzens, daß sie nach Ausbildung des Vorhofseptums linksseitig mündet. Anschließend
erfolgt ihre allmähliche Absorption in die Vorhofwand, und es entsteht das gewöhnliche
Bild von vier in das linke Atrium einmündenen Lungenvenen. Die Kommunikation zu
den Kardinalvenen, den Umbilikalvenen und den Dottersackvenen, aus denen sich dann
die Vena cava superior, die Vena anonyma, die Azygosvenen, der Sinus coronarius, die
Vena cava inferior, die Vena porta und der Ductus venosus Arantii entwickeln, bilden
sich ab der 6.-8. Woche gleichzeitig zurück.
Die Ursache für eine Lungenvenenfehlmündung ist in verschiedenen, von der normalen
Entwicklung abweichenden Vorgängen zu suchen:
 eine Rechtsverlagerung des Pulmonalvenenstammes in Bezug auf das Vorhofseptum
oder eine linksverschobene Ausbildung des Septums kann zur Verbindung der
Lungenvenen mit dem rechten Vorhof oder embryologisch verwandten Strukturen
führen;
 eine ungenügende Einbeziehung des Pulmonalvenenstammes in die Vorhofwand
kann zur Ausbildung einer separaten venösen Kammer führen, die meist mit dem
linken Vorhof im Sinne eines Cor triatriatums, manchmal aber auch infolge einer
zusätzlichen Verlagerung mit dem rechten Vorhof in Verbindung steht; erfolgt kein
Anschluß des Lungenvenengeflechtes über eine Sammelvene mit dem linken Vorhof,
oder verliert jene ihre direkte Verbindung zum Herzen, so müssen ursprüngliche
Kommunikationen zum Gefäßkorb des Kopfdarmes bestehen bleiben, um den Abfluß
zu gewährleisten. Dies bedeutet letztendlich die Einmündung der Lungenvenen in
entsprechende Systemvenen. (11;12;28;38;40;42;43;)
C.A. Neill (29) leitet daraus folgende Typen der fehlkonnektierten Lungenvenen ab:
1. Bleiben Verbindungen mit dem rechtsseitigen Kardinalvenensystem bestehen,
kommt es zur Fehlmündung der Lungenvenen in die Vena cava superior und in die
Vena anonyma.
2. Persistiert die Verbindung mit dem linksseitigen Kardinalvenensystem, führt dies
6zur Lungenvenenfehlmündung in eine „persistierende linke Vena cava superior“,
die in die linke Vena anonyma abfließt oder in den Sinus coronarius.
3. Schließlich kommt es bei Persistenz von Verbindungen mit den Nabel- oder
Dottersackvenen zur Fehlkonnektion in die Vena cava inferior oder das portale
Venensystem.
4. Bleiben verschiedene Kommunikationen erhalten, so führt das zur gemischten Form
der TAPVR. Eine Mischform resultiert ebenso, wenn gleichzeitig Lungenvenen in
den rechten Vorhof und in Systemvenen einmünden.
Bemerkenswert ist die Beobachtung, daß bei der totalen Lungenvenenfehlmündung
regelmäßig kürzeste Verbindungen zu Systemvenen resultieren. Die rechte obere
Lungenvene mündet häufig in die Vena cava superior, die linke untere oft in den Sinus
coronarius. (Snellen et al, 1968)(42).
Die häufigste extrakardiale totale Lungenvenenfehlmündung erfolgt in eine
persistierende „Vena cava superior sinistra“. Gott und Mitarbeiter haben schon 1956
(40) betont, daß diese in der Literatur vielfach gebrauchte Bezeichnung für jenes Gefäß
nicht immer berechtigt ist. Eine wirkliche persistierende linke obere Hohlvene liegt
danach nur vor, wenn proximal Anschluß zur Vena anonyma sinistra und distal zum
Sinus coronarius besteht. In den meisten Fällen werden diese Bedingungen nicht erfüllt.
Deshalb wird diese ungenaue Bezeichnung hier wie auch in der neueren Literatur durch
„Vena verticalis“ ersetzt.
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Pathologische Anatomie
In Abhängigkeit von der Verbindung des Lungenvenensinus zu den Systemvenen bzw.
zum rechten Herzen unterscheidet man nach Darling et al. (44) bzw. Gathman und
Nadas (1970)(45) verschiedene Typen der TAPVR:
1. Suprakardialer Typ
a) linke Vena anonyma
b) linke Vertikalvene
7c) rechte obere Hohlvene
d) Vena azygos
2. Kardialer Typ
a) Sinus coronarius
b) rechter Vorhof
3. infrakardialer Typ
a) Pfortader, Ductus venosus, untere Hohlvene, linke Vena hepatica
4. Gemischter Typ
a) obere Hohlvene und Koronarsinus; Vena anonyma und Koronarsinus; Vena
anonyma und infrakardial.
Laut Literaturangaben (14,17,35) imponiert der suprakardiale Typ der totalen
Lungenvenenfehlmündung mit 45-64% aller TAPVR-Fälle als häufigste Form, wobei
über die linke Vertikalvene am häufigsten drainiert wird (28-47%). Andere
suprakardiale Drainagen kommen in 6-21% vor.
Etwa ¼ aller TAPVR-Typen (21-27%) gehören dem kardialen Typ an, wobei 14-20% in
den Sinus coronarius und nur 7-8% in den rechten Vorhof drainieren. Bei den Angaben
über die Häufigkeiten des infrakardialen Types werden Angaben zwischen 24% (17,35)
und 4,5% (14) gemacht. Am seltensten wurde die gemischte Variante der totalen
Lungenvenenfehlmündung beobachtet, hier schwanken die Literaturangaben zwischen
3% und 5%.
In ungefähr einem Drittel der Fälle ist die totale Lungenvenenfehlmündung mit
komplexen kardio-vaskulären Anomalien assoziiert, wobei hier die verschiedensten
Herzfehler vom Ventrikelseptumdefekt bis zum univentrikulären Herzen vorkommen
können (20 - 30 % nach Bourroghs et al. 1960 (15), 23 % nach Bonham - Carter et al.
1969 (16), 38 % nach Deleslie et al. 1976 (17), 16 % nach Shineborne et al. 1981 (18)).
8Die häufigsten assoziierten Herzfehler sind die Ventrikelseptumdefekte, alle weiteren
möglichen kardiovaskulären Anomalien kommen sporadisch vor.
Nach Kirklin (2;3) teilt man die Ventikelseptumdefekte in 4 Typen ein: subtrunkale, im
infundibulären Septum gelegene VSD’s (Typ I), perimembranöse VSD’s (Typ II),
VSD’s, welche im Inletseptum gelegen sind (Atrio-ventrikular-Klappen-Typ, Typ III,
entwicklungsgeschichtlich zum Kreis der Endokardkissendefekte gehörend) und
schließlich in den im ventrikulären Septum zur Ventrikelspitze gelegenen muskulären
Typ, den Typ IV.
Bei diesen sogenannten „komplizierten“ Formen des Herzfehlers mit häufig zusätzlich
bestehender Asplenie und viszeraler Malrotation, dann „Heterotaxie-Syndrom“ genannt
(Ivemark 1955 (19)), können die zusätzlichen Herzfehler das klinische Bild dominieren
(Kallfelz 1985)(20).
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Fragestellung
Die vorliegende Arbeit stellt eine retrospektive Untersuchung über die an der Rheinisch-
Westfälischen Universitätsklinik für Thorax-, Herz- und Gefäßchirurgie in Aachen
operierten Fälle von TAPVR dar. Dabei ist beabsichtigt, anhand des vorliegenden
Krankengutes, prognostisch wichtige Faktoren zusammenzustellen und Kriterien für die
Operationsindikation und das operative Vorgehen zu erarbeiten.
Die Fragestellung dieser Arbeit lautet:
1. Wie hoch ist die Mortalität in dem Patientenkollektiv bei chirurgischer Behandlung
der totalen Lungenvenenfehlmündung?
2. Hat der klinische präoperative Status der TAPVR-Patienten Einfluß auf das
Ergebnis nach der Korrekturoperation?
3. Sind Geburtskomplikationen und Frühgeburtlichkeit ein Risikofaktor für die
Korrektur der totalen Lungenvenenfehlmündung?
4. Sind Alter und Gewicht bei der Operation wesentlich?
95. Welchen Einfluß auf den Verlauf hat der jeweilige Typ der
Lungenvenenfehlmündung?
6. In welchem Maße entscheidet die Indikation (elektive / dringliche oder
Notfallindikation) über das Verlauf der Patienten?
7. Wie wirken sich die präoperative Herzleistung bzw. die Herzgröße und eventuelle
pulmonal-venöse Obstruktionen auf den Verlauf aus?
8. Welchen Einfluß auf den Verlauf nehmen zusätzliche kardiovaskuläre
Erkrankungen?
9. Geht ein intraoperativer ASD-Verschluß mit einer höheren postoperativen
Komplikationsrate, einer längeren Beatmungsdauer oder einem verlängerten
Krankenhausaufenthalt einher?
10. Wie entwickeln sich die Patienten nach der Lungenvenenfehlmündungskorrektur-
Operation?
11. Mit welchem Diagnoseverfahren läßt sich der Herzfehler am besten nachweisen?
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Patientengut und Methode
Die Patienten mit totaler Lungenvenenfehlmündung wurden zunächst mit Namen,
Geburtsdaten, Operationsdatum und Diagnosen der Herz-, Thorax- und Gefäßchirurgie
erfaßt. Sodann wurden die Stationsakten der herzchirurgischen Intensivstation, der
Intensivstation der Kinderheilkunde, die Stationsakten der Kinderkardiologie und für
den Langzeitverlauf die jeweils letzten Ambulanzbriefe eingesehen.
Die Daten der Krankenakten wurden anhand einer vorher von uns erarbeiteten
MicrosoftâExcel - Datei erhoben, in der die zu analysierenden Parameter abgefragt
wurden. Es waren diese im wesentlichen:
Kopfdaten und präoperative Befunde:
Patientenzahl, Geschlecht,
Gestationsalter, Geburtskomplikationen,
Geburtslänge, Geburtsgewicht, Apgarwerte
Häufigkeitsverteilung der einzelnen TAPVR-Typen
Verteilung der Operationen über die Jahre
Intubation, Katecholaminpflichtigkeit,
Zusatzdiagnosen,
Alter und Gewicht bei OP
Kathederbefunde, Ultraschallergebnisse
Rashkindmanöver
Zeitintervall ‘Diagnose - Operation
perioperativer Verlauf
OP - Technik, Extrakorporale Bypasszeiten,
Status bei OP - Ende, Komplikationen,
11
Übereinstimmung der präoperative Befunde mit dem OP -
Situs
postoperativer Verlauf
Intensivzeit, Dauer der Intubation und der
Katecholaminpflichtigkeit,
Dauer des stationären Aufenthaltes,
Komplikationen
Langzeitverlauf
Nachuntersuchungszeitraum,
Alter und Gewicht im Langzeitverlauf, Klinik,
Kontrollecho - Befunde, Re - Operationen,
EKG - Befunde, Medikation
Komplikationen, Mortalität
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Patientenzahl
In dem Zeitraum vom 1.1.1987 bis 31.12.1996 wurden an der RWTH Aachen in der
Abteilung für Thorax-, Herz- und Gefäßchirurgie 34 Patienten mit dem Krankheitsbild
einer totalen Lungenvenenfehlmündung einem operativen Korrektureingriff zugeführt.
3.2
 
Verteilung der Operationen über die Jahre
Hier wurde auf eine Aufschlüsselung der einzelnen Typen der
Lungenvenenfehlmündung verzichtet.
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Anzahl OP's
TAPVR-Operationen RWTH Aachen 1987-1996
Abbildung 1: Korrekturoperationen der totalen
Lungenvenenfehlmündung in der Abteilung für Herz-,
Thorax- und Gefäßchirurgie an der RWTH Aachen 1987
- 1994 (Angaben eigenes Patientengut)
In den acht Jahren des Untersuchungszeitraums sind zwischen 2 und 6 TAPVR-
Operationen in jedem Jahr durchgeführt worden.
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Häufigkeitsverteilung der einzelnen TAPVR-Typen im
Patientengut
Die Häufigkeiten der einzelnen Typen stellen sich in unserem Patientenkollektiv
folgendermaßen dar:
suprakardialer Typ:
Der suprakardiale Typ kam in insgesamt bei 17 Patienten, d.h. in 50,0% aller Fälle vor.
Bei 14 Kindern (= 41,2%) war der Ort der Fehlkonnektion die linke Vertikalvene, wobei
hier auch ein Fall mit Agenesie der rechten Lunge und Fehlmündung der linken
Lungenvenen in die linke Vena verticalis gerechnet wird. In einem weiteren Fall (=
2,9%) mündeten die Lungenvenen in die rechte Vena cava superior ein und bei einem
anderen Patienten mündeten die Lungenvenen separiert in die linke Vena anonyma und
in die rechte obere Hohlvene ein.
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kardialer Typ:
Diese Variante des Herzfehlers hat einen Anteil von 14,7% (n=5) an der Gesamtzahl der
Patienten.
Der Lungenvenenkonfluenz von 3 Patienten (= 8,8%) mit kardialem Typ der totalen
Lungenvenenfehlmündung führte zum Sinus coronarius. In einem Kasus (= 2,9 %)
wurde eine getrennte Einmündung der Lungenvenen in den rechten Vorhof beobachtet:
Während die rechten Lungenvenen direkt in die Vorhofswand mündeten, fanden die
linken Lungenvenen Anschluß an den Sinus coronarius. Ein weiterer, seltener Fall, in
dem die Lungenvenen zwar an typischer Stelle in den linken Vorhof mündeten, der
Mitralklappenabfluß jedoch durch eine supramitrale Membran versperrt und ein
komplett fehlendes Vorhofseptum festgestellt wurde, kann pathophysiologisch zu den
Lungenvenenfehlmündungen vom kardialen Typ gerechnet werden (wenn auch durch
die supramitrale Membran ein Cor triartriatrum erschwerend hinzukommt, Pat. „km“).
infrakardialer Typ:
Eine infrakardiale, auch als infradiaphragmal bezeichnete Lungenvenenfehlmündung
konnte in 11 Fällen (=  32,4%) ermittelt werden.
gemischter Typ:
Ein Kind (= 2,9%) ließ einen gemischten Typ erkennen, wobei die linke Lungenvene
und die rechte Unterlappenvene gemeinsam infrakardial mündete, die rechte
Oberlappen- und Mittellappenvene jedoch in den Sinus Coronarius drainierten.
Verglichen mit den Zahlen von Delisle et al (1976)(17) und neueren
Untersuchungsergebnissen an einem umfangreichen Patientengut (1992, Zahlen aus
Indien, nach Goswami)(14) stellen sich Häufigkeiten folgendermaßen dar:
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Tabelle 1: Häufigkeitsverteilung der anatomischen Typen der totalen
Lungenvenenfehlmündung
Deleslie et al. Schumacher/
Bühlmeyer
Goswami et al. RWTH
Aachen
Suprakardial 45% 53% 64% 50,0%
linke Vertikalvene 28% 47% 43% 41,2%
übrige suprakardiale 17% 6% 21% 5,8%
Kardial 26% 21% 27% 14,7%
Sinus coronarius 18% 14% 20% 8,8%
rechter Vorhof 8% 7% 7% 5,8%
Infrakardial 24% 23% 4,5% 32,4%
Gemischt 5% 3% 4,5% 2,9%
Angaben nach Deleslie et al aus (17), Angaben nach Schumacher/Bühlmeyer nach (35), Angaben nach Goswami nach (14);
Angaben der RWTH Aachen aus den Jahren 1987-1996
Fälle mit „komplizierter“ Form des Herzfehlers wurden in unserem Patientengut
fünfmal beobachtet, dies entspricht 14,7% aller Fälle.
Hierbei wurde ein Fall („kj“) mit einem Double-outlet-right-ventrikel, ein Fall („yh“)
mit univentrikulärem Herz und hochgradiger Aortenisthmusstenose, ein Fall („km“) mit
Cor triatriatum und der bereits beschriebene Fall mit kompletter Lungenagenesie links
aufgezählt. Desweiteren fand sich ein Patient mit einem sogenanntenten „Ivemark-
Syndrom“, d.h. eine Heterotaxie sowie ein komplexes Vitium mit einem
univentrikulärem Herz, einer Transposition der großen Arterien und der totalen
Lungenvenenfehlmündung.
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In vier weiteren Fällen waren bei den Kindern extrakardiale Mißbildungen bekannt
(zwei Patienten mit Analatresie, ein Patient mit einer Omphalocele und ein Patient mit
genetisch nachgewiesenem Cat-eye-Syndrom).
3.4
 
Geschlechterverteilung
Bezogen auf die Gesamtzahl der ausgewerteten Fälle fanden wir die totale
Lungenvenenfehlmündung bei 22 Jungen (= 64,7%) und 12 Mädchen (= 35,3 %). Das
entspricht einem Gechlechterverhältnis der Jungen zu Mädchen von 1,8 : 1. Die
folgende Grafik zeigt die Daten im Vergleich:
Tabelle 2: Geschlechterverteilung der anatomischen Typen der totalen
Lungenvenenfehlmündung
Ort des Pulmonal-
venenanschlusses absolut relativ
Vergleichszahlen
(relativ)
Jungen Mädchen Jungen  :  Mädchen Jungen  :
Mädchen
suprakardial 12 5 2,4  :  1 1  :  1
kardial 1 4 1  :   4 3-3,6  :  1
infrakardial 8 3 2,7  :  1 1  :  1
gemischt 1 0 -  :  - -  :  -
total 22 12 1,8  :  1 2  :  1
*Vergleichszahlen nach Lucas und Schmidt (36) bzw. Duff et al., 1977 (46)
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3.5
 
Gestationsalter und Geburtskomplikationen
Bei 33 Patienten (97%) war das Gestationsalter zu ermitteln. Eine Frühgeburtlichkeit
(Geburt vor der vollendeten 37. Schwangerschaftswoche) lag in 6 Fällen (18,2%) vor,
wobei hier bei drei Kindern die Geburt in der 37. SSW erfolgte. Bei diesen drei Fällen
verlief die Geburt komplikationslos. Ein Kind wurde in der 36. SSW per
Vakuumextraktion geboren, ein weiteres in der 34. SSW ohne Komplikationen.
Bei dem Fall des Kindes „nc“, das in der 32. SSW geboren wurde, lag eine EPH -
Gestose der Mutter vor. Die Anzahl der Geburtskomplikationen ist in unserem
Patientenkollektiv mit 4 Sectiones, 3 Vakuumextraktionen, einer Zangengeburt sowie
den oben erwähnten Frühgeburten (Überschneidungen ausgenommen) mit insgesamt 13
Fällen (39,4%) deutlich erhöht (Geburtskomplikationsrate normalerweise unter 7%)
(90). Betrachtet man nur die Fühgeborenen, so ist festzustellen: bei diesen Patienten
wurde in fünf Fällen die Diagnose einer Lungenvenenfehlmündung vom Typ I gestellt,
in einem Kasus wurde eine Fehlmündung vom kardialen Typ diagnostiziert (Typ II).
Bei 3 Frühgeburten lagen keinerlei Zusatzdiagnosen vor, in 2 Fällen fanden sich
typische Frühgeborenenkomplikation (Fall „nc“: hyaline membrane syndrom, Sepsis,-
Geburt 32. SSW; und Fall „pf“: Hirnblutung, pathologisches EEG und Krampfanfälle,-
Geburt 36. SSW). Nur in einem Fall handelt es sich um eine sogenannte komplizierte
Form der totalen Lungenvenenfehlmündung mit Totalagenesie der rechten Lunge und
aller zu- und abführenden Gefäßstrukturen.
Bei dem Fall der Patientin „ss“, die erst mit 12 Jahren, nach der Einwanderung der
Eltern aus dem Iran, der Operation zugeführt wurde, konnten über die Umstände bei der
Geburt keine Angaben mehr ermittelt werden, deshalb wurde bei der Berechnung der
Prozente in diesem Abschnitt von einer Gesamtzahl von 33 Patienten ausgegangen.
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Abbildung 2: Gestationsalter der untersuchten Patienten;
SSW = Schwangerschaftswochen, gerechnet vom ersten Tag der letzten
Menstruationsblutung an
3.6
 
Geburtslänge und Geburtsgewicht
Bei 33 Kindern (97%) waren Geburtslänge und Geburtsgewicht bekannt, in einem Fall,
der schon im vorherigen Abschnitt beschrieben wurde (Fall „ss“), waren keine Angaben
zu erheben. Das verbleibende Patientenkollektiv, das sich auf 11 Mädchen und 22
Jungen aufteilt, zeigte folgende Ergebnisse:
Das durchschnittliche Geburtsgewicht lag bei ca. 2960 Gramm (Median 2900 Gramm),
normal ist ein Geburtsgewicht zwischen 2500 und 4000 Gramm (90).
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Abbildung 3: Minimales, mittleres und maximales Geburtsgewicht unter
Berücksichtigung der einzelnen Typen der TAPVR
Anzeige des minimalen und maximalen Geburtsgewichtes
mit Fallangabe;
suprakardialer Typ I n=17
kardialer Typ II n=5
infrakardialer Typ III n=11
gemischter Typ IV n=1
3.7
 
Apgarwerte
Die postpartalen Apgarwete konnten bei 23 von 34 (=67,6%) Kindern aus den
Krankenakten entnommen werden. Unter diesen 23 Kindern fanden sich 12 Kinder mit
einer TAPVR Typ I, drei Kinder mit Typ II, 6 zeigten einen Typ III und auch der Patient
(„lh“) mit dem gemischten Typ der Lungenvenenfehlmündung konnte ausgewertet
werden.
Der Apgarwert 1 betrug im Schnitt 8,05 (1-10), der zweite Wert 9,14 (4-10) und der
Dritte im Mittel 9,55 (6-10).Es konnten folgende Unterschiede der einzelnen Formen
der TAPVR erarbeitet werden (AW in Aufschlüsselung der einzelnen Typen):
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suprakardial, n=12
kardial, n=3
infrakardial, n=6
gemischt, n=1
0
2
4
6
8
10
Apgarwert
Apgarwerte, gemittelt
 Abbildung 4: Apgarwerte unter Berücksichtigung der einzelnen Typen
der TAPVR; Apgarwerte gemittelt, nicht in ganzen
Zahlen.
Die erhobenen Apgarwerte liegen im gemittelten Durchschnitt in etwa im
Normalbereich gesunder Kinder, nur die Gruppe der Kinder mit der Diagnose einer
infrakardialen Fehlkonnektion der Lungenvenen erreicht in der ersten Zeit nach der
Geburt nicht den klinischen Zustand von Kindern ohne angeborenen Herzfehler. Zu
dieser Gruppe gehört auch das Kind „ar“, welches die schlechtesten Apgarwerte
aufwies: 1/4/6. Dies Kind wurde jedoch als Not-Sectio unter dem Bild einer
Nabelschnurumschlingung entbunden.
3.8
 
Gewicht zum Operationszeitpunkt
Das durchschnittliche Gewicht zum Operationszeitpunkt betrug 3786 Gramm bei einer
Spannweite von minimal 2100 Gramm („sl“, OP am 63. Lebenstag, TAPVR-Typ I) und
21000 Gramm („ss“, OP im Alter von 10 Jahren, TAPVR-Typ II). Der Median lag bei
3170 Gramm.
Bei der suprakardialen Form der Lungenvenenfehlmündung lag das Gewicht zum
Operationszeitpunkt bei durchschnittlich 3188 Gramm (Minimum 2100, Maximum
4500 Gramm, Median 3140 Gramm). Bei der kardialen Form lag das durchschnittliche
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Gewicht der 5 Patienten bei 7092 Gramm bei einer Streuung von 2400 bis 21000
Gramm (Median 3500 Gramm). Bei der Lungenvenenfehlmündung Typ III lag das OP-
Gewicht zwischen 2900 und 4020 Gramm bei einem arrhythmetischen Mittel von 3266
Gramm (Median 3275 Gramm). Patient „lh“ mit der Lungenvenenfehlmündung vom
gemischten Typ wog zum Operationszeitpunkt 3140 Gramm.
3.9
 
Alter zum Operationszeitpunkt
Die Kinder mit einer Lungenvenenfehlmündung wurden (ausgenommen die Patientin
„ss“, welche erst im 10. Lebensjahr operiert wurde) im Durchschnitt am 27. Lebenstag
operiert (zwischen dem 1. und 106. Lebenstag). Eine Darstellung der Altersverteilung
zum Zeitpunkt der Operation bei allen vier Typen der Lungenvenenfehlmündung zeigt
Abb.5:
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Abbildung 5: Alter der Patienten zum Zeitpunkt der Operation
Die Mehrzahl der Kinder wurde im Neugeborenenalter, also im ersten Lebensmonat,
operiert. Unter ihnen befanden sich 9 Kinder mit suprakardialer Fehlmündung (9 von
17), ein Kind der kardialen Gruppe (1 von 5) und alle elf Kinder mit infrakardialer
Fehlkonnektion der Lungenvenen. Der Patient mit der gemischten Form der
Lungenvenenfehlmündung wurde am 41.Lebenstag operiert.
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3.10
 
Operationstechnik
Die Operationverfahren der einzelnen Typen der Lungenvenenfehlmündungen im
Zeitraum zwischen 1987 und 1994 an der RWTH Aachen waren (und sind)
standardisiert. Bei den Operationen der verschiedenen Formen der totalen
Lungenvenenfehlmündung ist das Operationsziel immer eine vollständige Korrektur des
Herzfehlers, lediglich der intraoperative Situs bzw. der Operationsverlauf lassen in
Einzelfällen Modifikationenen dieses Anspruches zu.
3.10.1
 
Operative Technik
Die vollständige Korrektur der TAPVR besteht in der Herstellung einer breiten
Verbindung zwischen Lungenvenenkonfluenz und linkem Vorhof und bei den
extrakardialen Formen die Ligatur und Durchtrennung der Drainagevene. Weiterhin
muß ein etwaig noch geöffneter Ductus arteriosus Botalli verschlossen werden; bei allen
Säuglingen wird auch ein bereits obliterierter Ductus vorsorglich ligiert.
Ist das linke Herzsystem anatomisch ausgesprochen klein oder lassen die präoperative
Angiographie- bzw. Ultraschallergebnisse eine deutlich verminderte Kontraktionskraft
des linken Herzens erwarten, so wird der Vorhofseptumdefekt nur teilweise oder gar
nicht verschlossen. Beim seltenen Fall der gemischten Form der
Lungenvenenfehlmündung wurde bei dem im Patientengut einzigen Fall ein
zweizeitiges Vorgehen mit Teilkorrektur der Verhältnisse und partiellem Verschluß des
intrakardialen Kurzschlusses gewählt.
Alle Korrekturen der TAPVR werden über eine mediane Sternotomie angegangen. Nach
der Thymektomie und dem Eröffnen des Herzbeutels wird die extrakorporale
Zirkulation vorbereitet; nach Umschlingung der Aorta und der oberen Hohlvene werden
Aorta und rechter Vorhof kanüliert, der Bypass angefahren und die untere Hohlvene
umschlungen.
Alle Operationen der TAPVR werden an der RWTH Aachen in tiefer Hypothermie und
Kreislaufstillstand durchgeführt. Dann wird der Ductus arteriosus Botalli am Dach der
Pulmonalarterie auspräpariert, ligiert und durchtrennt. Während der Kühlung der
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Patienten in die tiefe Hypothermie bis rektal 18 oC wird bei den suprakardialen Formen
der Lungenvenenfehlmündungen die Vene, die das Blut vom Lungenvenenkonfluenz in
das Hohlvenensystem ableitet, dargestellt und angeschlungen. Bei allen anderen Formen
wird dieser Schritt erst nach dem Entbluten in die Herz-Lungen-Maschine und
Dekanülierung des Vorhofanschlußes durchgeführt.
Durch Gabe von kardioplegischer Lösung (Bretschneider-Lösung oder kardioplegische
Lösung St.-Thomas-Hospital)(49) wird das Herz stillgelegt, die Lösung wird über eine
rechtsseitige Vorhofinzision abgesaugt und der Vorhofscheidewanddefekt begutachtet.
Die Korrektur der suprakardialen Form der Lungenvenenfehlmündung basiert auf den
Beschreibungen von Kirklin (46). Nach Hervorluxation der Herzspitze kann der
gemeinsame Pulmonalvenensinus, der hinter dem Perikard liegt, identifiziert und der
retrokardiale Anteil freigelegt werden. Die Präperation der aszendierenden bzw.
deszendierenden Drainagevene und deren Ligatur und Durchtrennung soweit distal wie
möglich schließen sich an. Es folgt die Inzision des linken Vorhofes in der für die
folgende Anastomisierung günstigsten Weise. Möglichst breit und ohne Einengungen
wird anschließend der Lungenvenenkonfluenz mit dem linken Vorhof mit fortlaufenden
Fäden (7-0 Prolene) verbunden. Abschließend nach Rücklagerung des Herzens wird
über eine große Vorhofinzision die Anastomose über den ASD kontrolliert und derselbe
ganz oder teilweise verschlossen.
In Unterscheidung zu dem vorher genannten wird bei der kardialen Form der
Lungenvenenfehlmündung, bei der die Fehlkonnektion im Sinus coronarius oder direkt
im rechten Vorhof liegen kann, folgendermaßen verfahren: nach einer breiten
Vorhofsinzision rechts wird durch eine teilweise Umverlagerung des Vorhofseptums im
cranialen Anteil, eine Resektion des Septums im kaudalen Anteil und durch Einnähen
eines Patches (aus Dacron, Gore-Tex oder Perikard) eine Vorhofseptumumverlagerung
erreicht, so daß die Lungenveneneinmündungsstelle im linken und somit richtigen
Vorhof zu liegen kommt. Um bei dieser Korrekturoperation einem eventuellen
hypoplastischen linken Herzsystem Rechnung zu tragen, muß dann eventuell das neu
geschaffene Vorhofseptum eröffnet werden, um einen künstlichen Vorhofdefekt und
damit einen Überlauf zu schaffen.
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Die Korrektur der infrakardialen totalen Lungenvenenfehlmündung beruht auf den
Beschreibungen von Phillips (47). Hierbei wird das Herz luxiert, um den hinter dem
Herzen herunterziehenden Pulmonalvenenkonfluenz offenzulegen. Die
herunterführende Vene wird auf der Höhe des Diaphragmas ligiert. Eine vertikale
Inzision wird von der Basis der hinteren oberen Pulmonalvene bis zu der
herunterführenden Pulmonalvene durchgeführt. Eine verbindende Inzision wird in den
linken Vorhof gemacht und bis zur Basis des linken Herzohres ausgedehnt. Danach
erfolgt die Anastomosierung fortlaufend mit 7-0 PDS-Nähten.
Bei der gemischten Form der TAPVR muß je nach Befund eine Kombination aus den
vorbeschriebenen Operationsmöglichkeiten gewählt werden. In dem einzigen an der
RWTH Aachen operierten Fall dieser Fehlbildung wurde nur der Anteil der
Lungenvenenfehlkonnektion korrigiert, welcher infrakardial mündete. Dieser Anteil
entsprach den linksseitigen Lungenvenen und der rechtsseitigen Unterlappenvene. Bei
Mündung der rechtseitigen Ober- und Mittellappenvene in die Vena cava superior
entsprach diese Korrektur einer partiellen Korrektur; in diesem Fall wurde ebenfalls eine
Restöffnung im Vorhofseptum belassen. Eine endgültige Totalkorrektur sollte dann zu
einem späteren Zeitpunkt erfolgen.
Nach Verschluß der Vorhofinzision und damit dem Abschluß der Korrekturverfahren
wurde in jedem Fall der Patient über die wiedereingeführte rechtsseitige Vorhofkanüle
über die extrakorporale Zirkulation aufgefüllt und aufgewärmt. Nach Entlüftung des
linken Ventrikels erfolgte die Eröffnung der Aortenklemme. Am Ende des
Kreislaufstillstandes wird nach dem Lösen der Aortenklemme die kardioplegische
Lösung durch den dann wieder einsetzenden Blutfluss (und das Aufwärmen der
Körpertemperatur durch das über Wärmepumpen erwärmte Blut) durch das Herz
ausgewaschen, nach Erreichen der normalen elektrophysiologischen Zustände am
Herzen beginnt dieses entweder spontan oder nach Defibrillation wieder zu schlagen.
Zum Ende der Operation erhielten alle Patienten prophylaktisch passagere epikardiale
Schrittmacherelektroden, das Perikard wurde in jedem Fall entweder direkt oder mit
einem Patch verschlossen und nach Einlage von intraperikardialer und retrosternaler
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Saug-Spüldrainage wurde der schrittweise Wundverschluß mit einer Intracutannaht
beendet.
3.10.2
 
Kardioplegische Lösung
Am Ende der Kühlphase wird nach dem Abklemmen der Aorta über eine Kanüle in der
proximalen Aorta eine kardioplegische Lösung zur Stillegung und Protektion des
Herzens infundiert. Diese Lösung wird dann über eine Eröffnung im rechten Vorhof
nach Passage des Herzens zum großen Teil wieder abgesaugt (s.o.).
Die bei den TAPVR-Korrekturoperationen in unserer Klinik eingesetzte hauptsächlich
kardioplegische Lösung war die Lösung nach Bretschneider, lediglich bei den ersten
beiden (1987) Operationen war die St.-Thomas-Lösung eingesetzt worden. Nachfolgend
eine kurze Analyse der beiden unterschiedlichen Kardioplegielösungen:
Tabelle 16: kardioplegische Lösungen nach Bretschneider und St.-Thomas-
Hospital
Kardioplegische Lösung nach Bretschneider
Natriumchlorid 15.0 mmol/l
Kaliumchlorid 9,0 mmol/l
Kaliumhydrogen-2-oxoglutuarat 1,0 mmol/l
Magnesiumchlorid (6 H2O) 4,0 mmol/l
Histidin . HCL (H2O) 18,0 mmol/l
Histidin 180,0 mmol/l
Tryptophan 2,0 mmol/l
Mannit 30,0 mmol/l
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Kardioplegische Lösung St.-Thomas-Hospital
Natriumchlorid 110,0 mmol/l
Natriumhydrogenkarbonat 10,0 mmol/l
Kaliumchlorid 16,0 mmol/l
Magnesiumchlorid 16,0 mmol/l
Kalziumchlorid 1,2 mmol/l
Zusammensetzungen der kardioplegischen Lösungen nach (49)
In der Literatur wird empfohlen, zur Kardioprotektion 10 und 40 ml/kg KG
Kardioplegielösung zu verwenden (alle Angaben nach (49)). In unserem Patientengut
wurden 35 ml/kg KG infundiert.
3.11
 
Klassifizierung der Operationsindikation
Der allgemeine Gesundheitszustand der Patienten konnte aus den Krankenakten nicht
entnommen werden, da sowohl die Atemfrequenz als auch eine Dokumentation von
Blutgasanalysen nur in wenigen Fällen im vorhandenen Datenmaterial erfolgt war und
allgemeine Beschreibungen (z.B. „Kind rosig“etc) schlecht objektivierbar waren. Es
mußte die Einteilung des klinischen Zustandes präoperativ über die dokumentierte
Notwendigkeit der präoperative Intubation und maschinellen Beatmung sowie einer
eventuellen Katecholamingabe erfolgen.
War der Zeitraum von der Diagnosestellung bis zur Operation unter einer konservativen
medikamentösen frei wählbar, so wurde der jeweilige Patient elektiv in das
Operationsprogramm eingeplant. Die Indikation zur dringlichen Einplanung wurde
gestellt, wenn die jeweiligen Patienten unter maschineller Beatmung und
kreislaufunterstützender Medikation kreislaufstabil blieben, hier wurde die Operation
innerhalb der kommenden 72 Stunden durchgeführt. War dies nicht der Fall bzw. ließen
sich die Patienten nicht mit den oben genannten Maßnahmen stabilisieren, so wurde die
Operation als Notfalloperation (innerhalb der kommenden 12 Stunden, abhängig von
den jeweiligen Operationskapazitäten) sofort durchgeführt.
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3.12
 
Bewertungsmethodik
In den stationären Akten, aus denen auch die präoperative Befunde zur Auswertung
gelangten, standen die Herzkatheter- und Echobefunde und die Operationsprotokolle zur
Verfügung. Es wurden nicht alle Herzkatheter-Untersuchungen in der hiesigen Klinik
für Kinderkardiologie durchgeführt, so daß nicht immer alle Daten vollständig registriert
werden konnten.
Obwohl bei allen 34 Kindern dieser Untersuchungsreihe mittels einer
Ultraschalluntersuchung die Diagnose einer totalen Lungenvenenfehlmündung gestellt
werden konnten, wurden präoperativ 21 dieser Patienten (= 61,1%) herzkatheterisiert.
Die Herzkatheteruntersuchung war in 9 Fällen nur von einem venösen Zugang aus
durchgeführt worden; es lag dann kein blutig gemessener Aorten- oder Arteria
femoralis-Druck vor. Der Einheitlichkeit halber wurde deshalb auf eine Aufnahme des
systemarteriellen Blutdrucks verzichtet. In einem Fall wurden im Herzkathederprotokoll
keine Angaben über die Druckwerte im rechten Ventrikel gemacht, in einem anderen
Fall wurden keine Druckmessungen im linken System durchgeführt. Bei der folgenden
Auswertung wurden diese beiden Patienten bzw. ihre Daten deshalb nur in einem
sinnvollen Rahmen, d.h. falls die verbleibenden Daten einer Auswertung hilfreich
waren, eingesetzt. Wir werteten die präoperative Herzkatheterprotokolle
folgendermaßen aus:
LVEP, SP und EDP
(linksventrikulärer Druck, systolischer Systemdruck, enddiastolischer Druck)
RVEP, SP und EDP
(rechtsventrikulärer Druck, systolischer Pulmonalisdruck, enddiastolischer Druck)
QUOT RVEP/LVEP (SP)
(Quotient aus  rechts- und linksventrikulärem systolischem Druck)
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PAP, SP, DP und Mitteldruck
(pulmonalarterieller Druck, systol. und diastol. Systemdruck und systemischer
Mitteldruck)
LAP, Mitteldruck
RAP, Mitteldruck
PVP, Mitteldruck
(links- und rechtsatrialer Druck, pulmonalvenöser Druck, jeweils als  Mitteldruck)
SO2ART.
(systemarterielle Sauerstoffsättigung)
PAP Mitteldruck/Mitteldruck SP
(pulmonaler Mitteldruck im Verhältnis zum systemischen Mitteldruck)
Als Maß der systemateriellen Sauerstoffsättigung wurde die linksventrikuläre Sättigung
genommen, da eine aortale Probe nicht in allen Fällen vorlag. Die herzkatheterisierten
Patienten verteilten sich folgendermaßen auf die einzelnen Typen der
Lungenvenenfehlmündung:
Tabelle 3: Verteilung der TAPVR-Formen unter den herzkatheterisierten
Patienten
suprakardial kardial infrakardial gemischt
Anzahl der
Patienten
(n=20)
11 3 5 1
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Tabelle 4: Normalwerte (in mmHg)
Neugeborene Säuglinge
RAP* 0 - 3 1 - 5
LAP* 1 - 4 5 - 10
PCP* 5 - 12
PAP* 35 - 65 / 20 - 40 / 25 - 40 15 - 30 / 5 - 10 / 10 - 20
RVEP* 35 - 65 / 1 - 5 15 - 30 / 2 - 5
LVEP* 80 - 130 / 5 - 10
*RAP = rechtsatrialer Druck; Mitteldruck
*LAP = linksatrialer Druck; Mitteldruck
*PCP = pulmonalkapillärer Verschlußdruck; Mitteldruck
*PAP = pulmonalarterieller Druck; systolisch / diastolisch / Mitteldruck
*RVP = rechtsventrikulärer Druck; systolisch / enddiastolisch
*LVP = linksventrikulärer Druck; systolisch / enddiastolisch
(Werte nach Rudolph und Cayler 1958(48), in mmHg)
Die pulmonalarteriellen Druckwerte im Ergebnisteil werden in absoluten Werten
angegeben, ohne auf die übliche Definition einer pulmonalarteriellen Hypertonie bei
einem systolischen Druck von über 30 mmHg zurückzugreifen, da die Werte im
Neugeborenenalter, besonders in der ersten Lebenswoche, physiologischerweise höher
liegen und die Herzkatheteruntersuchung bei mehreren unserer Patienten in der ersten
Lebenswoche durchgeführt worden war.
Die hier zu bewertenden präoperativen Echokardiografie-Untersuchungen wurden alle
in der Klinik für Kinderkardiologie an der RWTH Aachen (Direktor Univ.-Prof. Dr. von
Bernuth) durchgeführt. Es wurden die 2D und Doppler-Echokardiografie über
subkostale, präkordiale und suprasternale Fenster durchgeführt. Die Auswertung
erfolgte anhand der erhobenen und dokumentierten Befunde. Die Ergebnisse wurden
durch Übertragung der Beschreibungen in ein Zahlensystem systematisiert. Beurteilt
wurden:
29
 die linksventrikuläre Funktion als eine Kombination aus Größe des linken
Ventrikels und Kontraktilität (hierzwischen wurde bei den Untersuchungen nicht
unterschieden); hierbei wurde folgendermaßen katalogisiert:
1 = gut kontraktiler linker Ventrikel, normale Ventrikelgröße,
2 = mäßiggradig eingeschränkte linksventrikuläre Pumpfunktion bei ausreichender
Größe
3 = schlechte linksventrikuläre Funktion, kleine Ventrikelgröße und geringe
Kontaktilität.
 die Größe des rechten Vorhofes, der rechten Kammer und der Arteria pulmonalis mit
folgendem Katalogschema:
1 = klein
2 = normale Größe
3 = groß, weit
4 = extrem groß und weit.
Als weitere Untersuchungsbefunde der Echokardiographie wurden die etwaig
vorhandenen pulmonal-venösen Obstruktionen, Vorhofscheidewanddefekte,
Ventrikelseptumdefekte und noch nicht verschlossene Ducti arteriosii Botalli
aufgeführt.
Es wurde ebenfalls ausgewertet, ob die Untersuchungsmethode der Echokardiographie
zur richtigen Diagnosestellung führte und in welchem Prozentsatz Fehldiagnosen
gestellt wurden.
Bei der Berechnung der Liegezeiten wurden die Liegezeiten auf der herzchirurgischen
und der pädiatrischen Intensivstation zugrundegelegt; die direkte postoperative
Versorgung erfolgte auf der Intensivstation der Abteilung für Herzchirurgie, die in der
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Regel weniger als 24 Stunden dauerte, danach wurden die Kinder auf die pädiatrische
Intensivstation verlegt.
In den Nachuntersuchungen der Patienten mit einer totalen Lungenvenenfehlmündung
wurden die jeweils letzten kinderkardiologischen Nachuntersuchungsergebnisse, die
körperliche Entwicklung sowie der Allgemeinzustand der Patienten begutachtet. Hierbei
wurden nicht alle Nachuntersuchungen in der hiesigen Klinik für Kinderkardiologie
durchgeführt, doch wurden alle Patienten in speziellen kinderkardiologischen Zentren
nachuntersucht.
Der Allgemeinzustand der Patienten wurde aus der beschreibenden Bewertung der
untersuchenden Kinderkardiologen gewonnen. Dabei wurde folgendes
Bewertungsschema angewand:
 1 = guter Allgemeinzustand
 2 = mäßig eingeschränkter AZ
 3 = deutlich reduzierter AZ
Bei der Kontrollechokardiographie wurden folgende Untersuchungsergebnisse bewertet
und als Daten untersucht:
 die linksventrikuläre Funktion und Größe mit einem Bewertungsschema von 1 (=
gute bis sehr gute Kontraktilität, normale Größe) bis 3 (stark eingeschränkte
linksventrikuläre Funktion, schwache Kontraktilität, kleiner Ventrikel)
 ist eine Druckerhöhung im Pulmonalarterienstamm nachweisbar (1= vorhanden; 2=
nicht nachweisbar)?
 ist eine Lungenvenenstenose bzw. eine Anastomosenstenose nachweisbar (1=
vorhanden; 2= nicht nachweisbar)?
Nicht alle Kontrollechokardiographien wurden in der kinderkardiologischen Abteilung
unserer Universitätsklinik durchgeführt, aber alle Untersuchungen erfolgten in
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kinderkardiologischen Zentren. Die Daten wurden aufgrund der schriftlichen Befunde
erhoben.
3.13
 
Frühverlauf - Langzeitverlauf
Wir legten für die Betrachtungsweise einen Frühverlauf von 28 Tagen (oder im
Einzelfall den längeren postoperativen Krankenhausaufenthalt) fest. Darüber hinaus
betrachteten wir die Ergebnisse als Langzeitverlauf. Die Nachuntersuchungen wurden
ebenfalls anhand des vorhandenen Aktenmaterials ausgewertet.
3.14
 
Statistik
Die im Ergebnisteil dieser Arbeit untersuchten Relationen zwischen den im Vorhinein
beschriebenen Variabeln wurden mit dem SPSS (The Statistical Package for the Social
Sciences)(77) -Statistikprogramm untersucht. Hierbei wurden die benachbarten Daten
der diskreten Variabeln im 2- (Chi-square) Test untersucht. Der Pearson-Test wurde
hierbei für variable Daten und die Spearman-Correlation für Mediane bei
kontinuierlichen Daten verwendet. Eine Signifikanz lag bei einem p < 0,05 vor.
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4
 
Beschreibende Ergebnisse
4.1
 
Präoperative Befunde
4.1.1
 
Klinischer Status präoperativ:
4.1.1.1 Intubation
Bis zum Zeitpunkt der Operation waren 17 der 34 ( = 50% ) Kinder intubiert. Von
diesen 17 Kindern hatten 9 die Diagnose einer Lungenvenenfehlmündung vom
infrakardialen Typ, dies entspricht 81,2% aller Patienten mit dieser Diagnose.
Desweiteren fanden sich 7/17 aller Kinder mit einer TAPVR vom suprakardialen Typ
und eins von fünf Kindern mit TAPVR vom kardialen Typ unter den intubierten
Kindern.
Typ I Typ II Typ III Typ IV
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Abbildung 6: Intubierte und spontanatmende Patienten
n=34
Eine Signifikanz für einen bestimmten Typen ließ sich nicht nachweisen; für die
Variabeln ‘präoperative Intubation’ und ‘TAPVR-Typ’ ließ sich ein p =0,0507
berechnen.
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4.1.1.2 Kreislaufsituation
2 Patienten waren unter maschineller Beatmung alleine kreislaufstabil. Die übrigen Zahl
der Patienten benötigten eine zusätzliche Kreislaufunterstützung durch Katecholamine,
wobei es sich hierbei immer um niedrigdosierte Gaben von Dobutrex und/oder Dopamin
handelte (übliche Dosierung von Dobutamin 5-15 g/kg Körpergewicht/Minute und von
Dopamin 5-10 g/kg/KG/min). Kein Patient benötigte Adrenalin oder Noradrenalin zur
Kreislaufunterstützung.
Von den spontanatmenden Patienten erhielt keiner eine Kreislaufunterstützung durch
Katecholamine.
4.1.2
 
Notfalloperation
Mit diesen Behandlungsmaßnahmen (Intubation, medikamentöse
Kreislaufunterstützung) ließ sich der Kreislauf von 9 Kindern (= 26,5%) nicht
stabilisieren. Diese Patienten wurden als Notfälle eingestuft und sofort bei
freiwerdenden Operationskapazitäten (innerhalb der folgenden 12 Stunden) operiert.
Dies war in drei Fällen der Tag der Diagnosestellung, der erste Lebenstag. In den
anderen 6 Fällen verschlechterten sich die Patienten unter der konservativen Therapie
derart, daß Sie von der dringlichen Operationsliste als Notfälle in das jeweilige Tages-
bzw. Notfallprogramm vorgezogen werden mußten.
Hierbei handelte es sich um vier Kinder mit einer TAPVR Typ I (= 23,5% diesen
Types), um ein Kind mit einer TAPVR Typ II (= 20%) und um vier Kinder mit einer
Lungenvenenfehlmündung vom infrakardialen Typ (= 36,4%).
(Als Beispiel der Fall der Patientin „jt“: Sie konnte zunächst konservativ unter
maschineller Beatmung und mäßig dosierten Katecholamingaben stabilisiert werden, so
daß zunächst eine dringliche Operationsindikation gestellt wurde. Im Rahmen dieser
Behandlung kam es jedoch am 29. Lebenstag zu einer kardiopulmonalen
Verschlechterung und unter dem Bild einer Linksherzinsuffizienz zu einem beginnenden
Multiorganversagen (mit Verschlechterung der Beatmungsparameter und nachlassender
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Urinausscheidung). Die Korrekturoperation wurde daraufhin als Notfalloperation in den
Abendstunden durchgeführt.)
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Abbildung 7: Dringlichkeit der Operation
n=34
Dringlich operiert wurden 9 Patienten (= 26,5% aller TAPVR-Patienten). Es handelte
sich hierbei um 3 Patienten (= 17,6%) der suprakardialen und 6 Patienten (= 54,5%) der
infrakardialen Gruppe. Alle diese Patienten waren intubiert und maschinell beatmet,
doch verschlechterte sich Ihr Allgemeinzustand unter dieser Behandlungsmaßnahme bis
zum geplanten Zeitpunkt der Operation nicht mehr. Sie wurden an einem zuvor
festgelegten dringlichem Operationstermin innerhalb der nächsten 72 Stunden
planmäßig operiert.
Die restlichen 16 Patienten (= 47,1%) wurde elektiv nach Diagnosestellung operiert.
Keines dieser Kinder wurde beatmet und keines erhielt eine medikamentöse
Kreislaufunterstützung.  Es handelte sich um 10 Patienten des suprakardialen Types (=
58,9% diesen Types), um 4 Patienten des kardialen Types (= 80%) und um 1 Patienten
mit einer infrakardialen Lungenvenenfehlkonnektion (= 9,1%). Ebenfalls elektiv
operiert wurde der Patient mit der gemischten Form der Lungenvenenfehlmündung.
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4.1.3
 
Ergebnisse der zweidimensionalen
Echokardiographieuntersuchung
Die 34 Kinder unserer Untersuchungsgruppe wurden präoperativ alle einer
Ultraschalldiagnostik zugeführt.
4.1.3.1 Größe und Kontraktilität des linken Ventrikels
Von den 34 untersuchten Kindern wurden 15 (=44,1%) Patienten im sonografischen
Untersuchungsergebnis mit einer guten linksventrikulären Pumpfunktion und normaler
Ventrikelgröße beschrieben.
Bei 13 Patienten (= 38,2%) lag der Befund einer mäßiggradig eingeschränkten
Ventrikelfunktion und eine kleine, aber noch ausreichende Ventrikelgröße vor. Bei 6
Patienten, entsprechend 17,6% der Fälle, wurden die echokardiographischen
Untersuchungsergebnisse als ‘deutlich eingeschränkte Ventrikelfunktion und kleine
Ventrikelgröße’ charakterisiert.
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Abbildung 8: Linksventrikuläre Funktion und Größe unter
Berücksichtigung der einzelnen Typen der TAPVR;
LV-Fkt.: 1 = gut kontraktiler linker Ventrikel, normale Ventrikelgröße (n
= 15),   2 = mäßiggradig eingeschränkte linksventrikuläre Pumpfunktion,
ausreichende Ventrikelgröße (n = 13),3 = schlechte linksventrikuläre
Pumpfunktion; kleine Ventrikelgröße und geringe Kontraktilität (n = 6).
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Die überwiegende Anzahl der Patienten sind in den Gruppen 1 und 2 (82,4%) zu finden.
Unter den Kindern mit schlechtem linken Ventrikel finden sich ausgeglichen jeweils
zwei aus der suprakardialen, zwei aus der kardialen und zwei aus der infrakardialen
Gruppe. Bei jedoch nur insgesamt 5 Kindern im Untersuchungsgut mit der Diagnose
einer Lungenvenenfehlmündung vom kardialen Typ ist bei dieser Gruppe ein schlechter
linker Ventrikel auffallend häufig vorzufinden (40%). Das einzige Kind mit der
Diagnose einer gemischten Form der Lungenvenenfehlmündung ist in Gruppe 1 zu
finden.
Die linksventrikuläre Funktion hängt jedoch nicht signifikant von der anatomischen
Einteilung der Lungenvenenfehlmündungstypen ab: p =0,6979.
4.1.3.2 Größe des rechten Vorhofes
In unserer Untersuchungsgruppe von 34 Patienten konnte im Ultraschall kein Fall mit
kleinem oder normal großem rechten Herzsystem diagnostiziert werden. In den
Beschreibungen der Echokardiographieergebnissen kamen nur Fälle mit großem oder
aber extrem großem rechten Vorhof und rechtem Ventrikel vor.
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Abbildung 9: Größe des rechten Vorhofes unter Berücksichtigung der
einzelnen Typen der TAPVR;
Größe des rechten Vorhofes: 1 = klein, 2 = normale Größe, 3 = groß, weit
(n= 28), 4 = extrem groß und weit (n= 6)
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Bei der Lungenvenenfehlmündung vom kardialen Typ ist bei 5 untersuchten Patienten
in 2 Fällen (=40%) der Vorhof als extrem vergrößert und geweitet beschrieben.
4.1.3.3 Größe des rechten Ventrikels
Bei allen untersuchten Patienten zeigte sich ein großer bis deutlich vergrößerter rechter
Ventrikel.
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Abbildung 10:
 
Größe des rechten Ventrikels unter Berücksichtigung der
einzelnen Typen der TAPVR
 Größe des rechten Ventrikels: 1 =
klein, 2 = normale Größe, 3 = groß, weit (n = 31),  4 = extrem groß und
weit (n = 3)
Bei der kardialen Form der Lungenvenenfehlmündung wurde in 2 von 5 Fällen (= 40%)
der rechte Ventrikel als extrem vergrößert beschrieben.
4.1.3.4 Größe der Arteria pulmonalis
Auch das Abflußgebiet des vermehrt im rechten System angebotenen Volumens muß
vergrößert sein. Bei der elastischen Wandbeschaffenheit der Arteria pulmonalis fallen
jedoch die vorher angedeuteten Größenunterschiede nicht so sehr auf; jedoch wurde
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auch zu diesem Gefäßabschnitt in allen Untersuchungsbefunden eine deutliche
Größenzunahme vermerkt.
4.1.3.5 Pulmonal-venöse Obstruktionen
Bei 34 Patienten mit der Diagnose einer TAPVR lag eine pulmonal-venöse Obstruktion
in 7 Fällen (= 20,6%) vor.  In der nachfolgenden Betrachtung wird das Vorhandensein
einer pulmonal-venösen Obstruktion den einzelnen Typen der TAPVR getrennt
zugeordnet.
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Abbildung 11: Pulmonal-venöse Obstruktionen unter Berücksichtigung
der einzelnen Typen der TAPVR
n = 34
Eine pulmonal-venöse Obstruktion lag bei der suprakardialen Fehlkonnektion in 2 von
17 Fällen (=11,8%) vor. Es handelt sich um die Patienten „kj“ und „mk“, welche beide
auch als Notfälle operiert wurden. Im Falle der kardialen und gemischten Form der
Lungenvenenfehlmündungen zeigten sich in unserem Patientenkollektiv keinerlei
pulmonal-venöse Obstruktionen.
Bei der infrakardialen Form der Lungenvenenfehlmündung fanden sich bei 11 Patienten
5 Fälle (=45,5%) mit einer Obstruktion: es handelt sich um die Patienten „ha“, „hc“,
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„hs“, „tj“ und „wl“. Bei den Patienten „ha“ und „wl“ führte die diagnostizierte
pulmonal-venöse Obstruktion nicht zu einer Notfalloperation, sondern diese beiden
Kinder konnten unter intensiv-medizinischen Maßnahmen und medikamentöser
Kreislaufunterstützung soweit stabilisiert werden, daß sie in das dringliche
Operationsprogramm aufgenommen werden konnten. Die übrigen 3 Kinder mussten
jedoch als Notfälle innerhalb von 12 Stunden operiert werden.
Eine Signifikanz, daß eine pulmonal-venöse Obstruktion bei einem TAPVR-Typ
häufiger auftritt, ließ sich nicht berechnen: p =0,0887.
Auch bei einem Vergleich des Typ I (suprakardialer Typ) gegen den Typ III
(infrakardialer Typ) lag keine signifikante Häufung von pulmonal-venösen
Obstruktionen vor: p =0,06.
4.1.3.6 Vorhofseptumdefekt
Alle Patienten unseres Untersuchungskollektives wiesen einen Defekt der
Vorhofscheidewand vom ‘secundum’-Typ (ASD II) auf.
4.1.3.7 Ventrikelseptumdefekt
In unserem Krankengut fand sich in 3 Fällen neben dem ASD ein solcher
Ventrikelseptumdefekt vom muskulären Typ. Es handelt sich um die Kinder „kj“ und
„kh“, beide TAPVR-Typ I und „bs“, TAPVR-Typ II.
Bei „kj“ lag ein perimembranöser Ventrikelseptumdefekt Typ II vor, bei „kh“ und „bs“
handelte es sich um muskuläre VSD’s vom Typ IV.
4.1.3.8 Ductus arteriosus Botalli
Es fand sich bei der Ultraschalluntersuchung in 10 Fällen (= 29,4%) ein offener Ductus
arteriosus Botalli bzw. war er in 70,6% der Fälle nicht mehr nachweisbar. Die
Beziehungen zwischen den einzelnen Typen der TAPVR und einem geöffneten Ductus
gibt die Abbildung 12 wieder.
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Abbildung 12: Ductus arteriosus Botalli - unter Berücksichtigung der
einzelnen Formen der TAPVR
n = 34
Man kann keine eindeutige Beziehung zwischen einem noch geöffneten Ductus
arteriosus Botalli und den einzelnen Typen der TAPVR feststellen, auch wenn
verhältnismäßig viele Kinder mit einer infrakardialen Kehlkonnektion diese
Konstellation aufweisen (5 von 11). Unter den Kindern mit göffnetem Ductus befinden
sich 7 Kinder zwischen dem ersten und elftem Lebenstag, jedoch auch ein Kind mit 30
Tagen, eins mit 39 Tagen und eins mit 20 Tagen.
Von den fünf Patienten mit einer zusätzlichen pulmonal-venösen Obstruktion wiesen
drei einen noch geöffneten Ductus auf, jedoch waren diese Kinder zum
Untersuchungszeitpunkt zwischen 1 und 5 Tagen alt, so daß ein Ductus apertus nicht als
zusätzliches Krankheitsbild eingestuft werden kann.
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4.1.4
 
Herzkatheterprotokolle
4.1.4.1 Rechts- und linksventrikuläre Druckwerte
Die Tabelle 5 zeigt die Verteilung des ermittelten Quotienten in den vier Gruppen
unseres Kollektives: (n= 19; nicht in allen Herzkathederbefunden waren die für den
Quotienten aus rechts- und linksventrikulärem systolischem Druck nötigen Daten
erhebbar).
Tabelle 5: Quotient aus rechts- und linksventrikulären systolischen Druckwerten
Ort des Pulmonal-
venenanschlusses
- Anzahl der Kinder -
QUOT RVPsys/LVPsys
0,5 - 0,75 0,75 - 1 >1
Suprakardial (n=10) 2 4 4
Kardial (n=3) 1 1 1
Infrakardial (n=5) - 3 2
Gemischt (n=1) 1 - -
Total (n=19) 4 8 7
QUOT RVP/LVP (syst.) = Quotient aus rechts- und linksventrikulärem systolischen Druck,
Einteilung in mmHg
Eine Erhöhung der Druckwerte im rechten Ventrikel -bezogen auf die
altersentsprechenden Normalwerte- war bei allen untersuchten Patienten nachweisbar,
auffallend ist die rechte Spalte der Tabelle, in der die Druckwerte im rechten Ventrikel
übersystemische Werte annehmen. Eine Erhöhung der Druckwerte im rechten Ventrikel
auf übersystemische Werte war bei 4 Kindern (=40,0%) der suprakardialen Gruppe, in
einem (von 3 Fällen) in der kardialen Gruppe und in 2 Fällen der infrakardialen Form
(=40,0%) der Lungenvenenfehlmündung nachweisbar, jedoch nicht in der Gruppe des
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gemischten Typ. Diese Kinder wurden zwischen dem 11. Tag nach Geburt und dem 10.
Lebensjahr (Median 20. Tag post partum) operiert.
Eine Erhöhung des Druckes im rechten Ventrikel konnte - unter Berücksichtigung der
altersentsprechenden Normalwerte - bei allen Patienten gefunden werden.
Ein Zusammenhang mit einer pulmonal-venösen Obstruktion ließ sich jedoch nicht
nachweisen: von den Patienten mit einer Druckerhöhung auf übersystemische
Druckwerte hatte einer eine PVO, in der anderen Gruppe hatten zwei eine Obstruktion
(bei den übrigen Kindern mit einer pulmonal-venösen Obstruktion wurden keine
Herzkatheteruntersucheungen vorgenommen).
Der größte Druckunterschied mit einem Quotienten RVPsys/LVPsys von 1,29 konnte bei
einem 11 Tage alten männlichen Neugeborenen („ar“) mit einer
Lungenvenenfehlmündung vom infrakardialen Typ gemessen werden, welcher dann mit
einer dringlichen Indikation innerhalb der nächsten 72 Stunden operiert wurde.
Der linksventrikuläre systolische Druck war in keinem Fall erhöht. Unterhalb der für
das Alter üblichen Werte lag er in 14 von 19 Fällen (= 73,7%). Von diesen gehörten 7
der suprakardialen, zwei der kardialen, vier der infrakardialen und einer der gemischten
Gruppe an.
4.1.4.2 Rechts- und linksventrikuläre enddiastolische Druckwerte
Nur bei zwei Patienten der suprakardialen und dem Patient der gemischten Gruppe war
der enddiastolische Druck im rechten Ventrikel erhöht (7 bzw. 9 mmHg und 12 mmHg);
in den übrigen Fällen lagen normale enddiastolische Druckwerte beider Kammern vor.
4.1.4.3 Druckwerte im Pulmonalarterienstamm
Die Druckwerte des systolischen, diastolischen sowie des arteriellen  Mitteldruckes im
Pulmonalarterienhauptstamm wurden unter Berücksichtigung der einzelnen Gruppen
unseres Kollektives verglichen.
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Die Daten wurden nur in 18 Fällen erhoben. Da für Neugeborene und Säuglinge
physiologischerweise unterschiedliche Normwerte bestehen, untersuchten wir diese
beiden Untergruppen getrennt.
Tabelle 6: Systolische Druckwerte im Pulmonalarterienstamm (n=18)
Ort des Pulmonal-
venenanschlusses
- Anzahl der Kinder -
PAP syst.
< 65 bzw. < 30 mmHg*
(bereinigt für das entsprechende
Lebensalter)
³65 bzw. ³ 30 mmHg*
(bereinigt für das entsprechende
Lebensalter)
Suprakardial
Kardial
Infrakardial
Gemischt
2
1
-
-
9
2
3
1
gesamt 3 15
*Normwerte für Neugeborene : Pulmonalarteriendruck systolisch 35 - 60 mmHg
*Normwerte für Säuglinge: Pulmonalarteriendruck systolisch 15 - 30 mmHg
Der Anteil der Patienten, bei denen der systolische Druck im Pulmonalarterienstamm im
Herzkatheter erhöht war, betrug insgesamt 83,3%.
Die Mittelwerte des Pulmonalarteriendruckes zeigen bei zehn Kindern (=55,6%) einen
über die altersentsprechende Norm erhöhten Wert. Von diesen zehn Kindern fallen
sieben in die Gruppe der suprakardialen Fehlkonnektion (dies entspricht 63,7% dieser
Gruppe), zwei in die infrakardiale Gruppe (40%) und eine Patientin in die kardiale
Gruppe (33%).
4.1.4.4 Arterielle Sauerstoffsättigung im linken Ventrikel
Es wurden in den meisten Herzkatheterprotokollen keine Angaben über die
systemarterielle Sauerstoffsättigung gemacht; da jedoch nur ein Patient dieser Gruppe
einen Ventrikelseptumdefekt als Zusatzdiagnose aufwies (Patient „kh“, suprakardiale
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Fehlkonnektion), wurde bei den anderen untersuchten Kindern die arterielle
Sauerstoffsättigung im linken Ventrikel verglichen und als systemarterielle Sättigung
angesehen. Diese 19 Fälle verteilen sich in den Durchschnittswerten wie folgt:
Tabelle 7: Sauerstoffsättigungen im großen Kreislauf (n=19)
Mittelwerte
suprakardial 79,7%
(70,9-89%)
n=10
kardial 77,4%
(60,9-93,2%)
n=3
infrakardial 90,4%
(84-92,7%)
n=5
gemischt 89,8% n=1
                                      Angaben der Mittelwerte in %SO2
4.1.4.5 Sauerstoffsättigungen auf rechter Vorhofsebene und
Pulmonalarterienstamm
Aus den Herzkatheterprotokollen konnten die Sättigungswerte im Bereich der oberen
Vena cava, der unteren Vena cava, dem rechten Vorhof sowie dem
Pulmonalarterienstamm in 16 Fällen ermittelt werden. Die Durchschnittswerte verteilen
sich wie folgt:
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Tabelle 8: Sauerstoffsättigung in der Vena cava superior (n=19)
Mittelwerte
suprakardial 84,9%
(31,6-96,5%)
n=10
kardial 58,8%
(51,4-68,8%)
n=3
infrakardial 63,0%
(44,8-85,4%)
n=5
gemischt 84,4% n=1
                                      Angaben der Mittelwerte in %SO2
Tabelle 9: Sauerstoffsättigung in der Vena cava inferior (n=18)
Mittelwerte
suprakardial 58,9%
(27-80%)
n=9
kardial 68,1%
(61,7-71,5%)
n=3
infrakardial 82,0%
(65-91,9%)
n=5
gemischt 77,9% n=1
                                      Angaben der Mittelwerte in %SO2
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Tabelle 10: Sauerstoffsättigungen im rechten Vorhof (n=17)
Mittelwerte
suprakardial 76,8%
(29,9-90,9%)
n=8
kardial 79,8%
(63,3-89%)
n=3
infrakardial 84,9%
(63,3-90,9%)
n=5
gemischt 92,3 n=1
                                      Angaben der Mittelwerte in %SO2
Tabelle 11: Sauerstoffsättigung in dem rechten Ventrikel (n=17)
Mittelwerte
suprakardial 79,0%
(29,9-90,9%)
n=9
kardial 86.2%
(70,4-99,1%)
n=3
infrakardial 85,9%
(78-92,7%)
n=4
gemischt 84.8 n=1
                                      Angaben der Mittelwerte in %SO2
47
Tabelle 12: Sauerstoffsättigung in der Arteria pulmonalis (n=15)
Mittelwerte
suprakardial 81.8%
(49,2-94%)
n=7
kardial 85,5%
(69,8-98,6)
n=3
infrakardial 83,1%
(78-87%)
n=4
gemischt 81,6 n=1
                                      Angaben der Mittelwerte in %SO2
Von den 21 Kindern mit präoperativer Herzkathederuntersuchung wurde in zwei Fällen
(=9,5%) nicht die korrekte Diagnose einer vollständigen Lungenvenenfehlmündung
gestellt. In diesen beiden Fällen wurden die Untersuchungsergebnisse als Cor
triatriatum, in einem der Fälle mit Vorhofseptumdefekt, fehlgedeutet.
4.1.5
 
Rashkind-Manöver
Bei zwei Patienten unseres Kollektives war präoperativ bei der
Herzkathederuntersuchung eine Atrioseptostomie nach Rashkind durchgeführt worden
(„wl“, TAPVR-Typ III und „st“, TAPVR-Typ I). Die während der
Herzkathederuntersuchung festgestellten schlechten Sättigungswerte wurden durch diese
Maßnahme deutlich verbessert („st“ von 61%SO2 auf 82%SO2, „wl“ von 65%SO2 auf
84%SO2, jeweils im linken Ventrikel gemessen). Ein Kind („wl“) war präoperativ
intubiert, wies eine pulmonal-venöse Obstruktion auf und war mit einer dringlichen
Indikation der Operation zugeführt worden, das andere wurde elektiv am 13. Lebenstag
operiert. Beide Kinder wurden an ihrer Lungenvenenfehlmündung komplett korrigiert
und wiesen danach durchschnittliche Liegezeiten auf der Intensivstation und im
gesamten Krankenhausaufenthalt auf, im Langzeitverlauf konnten keinerlei
Auffälligkeiten beobachtet werden, die Mortalität lag bei null.
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4.1.6
 
Heterotaxie-Syndrom
Das in der Literatur (17;19;35) häufig (in  bis zu 2/3 aller Fälle) beschriebene, in
Zusammenhang mit der totalen Lungenvenenfehlmündung auftretende Heterotaxie-
Syndrom fand sich in unserem Patientenkollektiv nur zweimal (= 5,9%): bei der
Patientin „ha“(TAPVR-Typ III) lag zusätzlich ein Asplenie-Syndrom (Ivemark-
Syndrom) und ein Situs Inversus vor.
4.1.7
 
Herz-Kreislauf-Zusatzdiagnosen
Neben den oben erwähnten Zusatzdiagnosen ergeben sich bei einigen Patienten nach
Abschluß der präoperative Untersuchungen weitere kardio-vaskuläre Zusatzdiagnosen,
die auch Einfluß auf den Operationsverlauf und den postoperativen Verlauf der
Patienten hatten.
In unserem Kollektiv lagen bei acht Patienten (= 23,5%) derartige, komplizierende
Zusatzdiagnosen vor, diese Fälle sind als komplizierte Formen der totalen
Lungenvenenfehlmündung zu bewerten. Im weiteren Verlauf der Arbeit werden diese
Angaben in die Auswertung des operativen und postoperativen Verlaufes des
Patientenkollektives miteinbezogen.
Tabelle 13: Kardio-vaskuläre präoperative Zusatzdiagnosen
Name TAPVR-Typ kardio-vaskuläre Zusatzdiagnose
kj 1 Double-outlet right ventricel, Pulmonalvenenstenose,
perimembranöser VSD, Fehlmündung der Lebervenen in den
linken Vorhof
ha 3 univentrikuläres Herz, Transpositionsstellung der großen
Arterien, Ivemark-Syndrom
yh 1 univentrikuläres Herz, Z.n.Aortenisthmusstenosen-OP und
Ductusligatur
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km 2 Cor triatriatum
bs 2 separate Lungenvenenfehlmündung, muskulärer VSD
za 1 hypoplastische Mitralklappe
kh 1 muskulärer VSD
In vier Fällen lag eine komplizierende kardiovaskuläre Zusatzdiagnose bei der
suprakardialen Fehlmündung vor, das entspricht 23,5%. Bei der kardialen Form der
TAPVR wurde ein weiterer Herzfehler in zwei Fällen, dies entspricht hier 40% aller
Fälle, gefunden. Die infrakardiale Gruppe kam nur einmal vor, entsprechend 9,1%. Der
Patient mit der gemischten Form der Lungenvenenfehlmündung hatte keinen weiteren
Herzfehler.
4.1.8
 
Weitere Zusatzdiagnosen
Von den 34 Patienten litten 10 (= 29,4%) unter einer behandlungsbedürftigen
nichtkardialen Zusatzdiagnose. Einige der zusätzlichen Erkrankungen waren in Bezug
auf unsere Betrachtungen über die totale Lungenvenenfehlmündung unerheblich, andere
jedoch beeinträchtigten den Allgemeinzustand der Patienten zum Teil erheblich.
Tabelle 14: (nichtkardiale) Zusatzdiagnosen der TAPVR-Patienten
Name TAPVR-
Typ
Zusatzdiagnosen Notfall
OP
sa 3 Omphalozele nein
mk 1 Pneumothorax (idiopathisch) ja
bs 2 Cat-eye-Syndrom (u.a. mit Analatresie) nein
za 1 Analatresie; Zystenniere links nein
di 1 Leistenhernien bds. nein
pf 1 Z.n. partaler Hirnblutung, Krampfanfälle nein
kh 1 Lungenaplasie rechts; Hyalines-Membran-Syndrom mit
Pseudomonasnachweis im Trachealsekret; inkomplette
Facialisparese
nein
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nc 1 Hyalines-Membran-Syndrom; postpartale Sepsis:
inkarzerierte Ovarialhernie
nein
jd 1 Analatresie ja
ha 3 Asplenie, Situs inversus nein
ar 3 Postpartales idiopathisches Atemnotsyndrom I.-
II.Grades; schwere postpartale Asphyxie mit
Reanimationsbedürftigkeit
nein
Drei Patienten litten neben ihrem Herzfehler an einer Analatresie (= 8,8%), die jeweils
noch vor der TAPVR-Korrekturoperation operativ behandelt werden mußte (Anlage
eines Anus praeter). Ebenfalls vor der kardiochirurgischen Korrektur wurde bei „sa“
eine Omphalozele operiert. Die Patientin „nc“, ein Frühgeborenes der
32.Schwangerschaftswoche, deren Mutter eine Schwangerschafts-EPH-Gestose hatte,
wurde mit einem Hyalinen-Membran-Syndrom geboren und litt nachfolgend unter einer
Sepsis. Sie konnte jedoch unter pädiatrisch-intensivmedizinischer Betreuung und
Antibiotikatherapie konservativ (kurzfristig zwar mit maschineller Beatmung, jedoch
auch lange vor der TAPVR-Korrekturoperation wieder erfolgter Extubation) stabilisiert
werden und wurde dann erst am 63.Lebenstag ins Routine-Operationsprogramm
aufgenommen. Der Patient „mk“ wurde mit einem idiopathischem Pneumothorax
geboren und noch am Geburtstag nach kardiologischer Abklärung notfallmäßig operiert.
Die Zusatzdiagnosen der Patienten „kh“ und „ar“, beide litten präoperativ unter
pulmonalen Erkrankungen, konnten zwar konservativ beherrscht werden (beide wurden
nicht als Notfalloperationen eingeschätzt), doch war der Allgemeinzustand schon alleine
durch die jeweils direkt nach der Geburt erfolgte Intubation und maschinelle Beatmung
stark eingeschränkt. Beide Kinder wurden noch im ersten Lebensmonat dringlich
operiert (am 23. bzw. 11.Tag nach der Geburt).
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Weitere Diagnosen bzw. erwähnenswerte Erkenntnisse aus den Krankenakten gibt die
folgende Auflistung wieder; keine dieser Punkte führte bei den Patienten zu einer
Behandlungsbedürftigkeit.
Tabelle 15: weitere Zusatzdiagnosen
Name TAPVR-Typ Zusatzdiagnosen
yh 1 V.a. Chromosomentranslokation, dysmorphes facies
tj 3 familiäre Belastung (Herzfehler gehäuft in der Familie)
lh 4 familiäre Belastung (Schwester ebenfalls mit schwerem,
operationsbedürftigem Herzfehler)
4.2
 
Operationsverlauf
4.2.1
 
Kardioplegielösung
In unserem Patientengut wurden zwischen 27 und 37ml Bretschneider-Lösung bzw. St.-
Thomas-Lösung zur Stillegung des Herzens und zur Myokardprotektion verwendet.
4.2.2
 
Extrakorporale Zirkulation
4.2.2.1 Bypasszeit vor Kreislaufstillstand (Kühlphase)
Die mittlere Bypasszeit an der Herz-Lungen-Maschine vor dem Kreislaufstillstand
betrug bei den 34 Patienten 12, 9 Minuten (zwischen 7 und 38 Minuten), dies war
abhängig vom Patientengewicht und der Perfusion.
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Abbildung 13: Bypasszeit vor Kreislaufstillstand
Bei der Korrekturoperation des suprakardialen Types der Lungenvenenfehlmündung, bei
der schon während der Kühlphase am Bypass präperiert werden kann, dauerte der
Bypass vor Kreislaufstillstand im Mittel 12 Minuten bei einer Zeitspanne zwischen 7
Minuten (Patient „pf“) und 19 Minuten (Patient „mt“).
Bei den Kindern mit kardialer Fehlmündung der Lungenvenen lagen die Werte
zwischen 10 (Patient „wa“) und 38 Minuten (Patient „ss“) bei einem Mittel von 20
Minuten und bei den Kindern der infrakardialen Gruppe: zwischen 10 und 13 Minuten
(Mittel 12 Minuten). Beim einzigen, schon mehrfach erwähnten Patienten („lh“) mit der
seltenen Variante vom gemischten Typ der TAPVR dauerte die Kühlphase 10 Minuten.
4.2.2.2 Hypothermie
Die durchschnittliche rektale Temperatur während des Kreislaufstillstandes betrug
(bezogen auf alle 34 Fälle) 15,3 oC, die minimale betrug 13 oC, die maximale 18 oC.
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4.2.2.3 Kreislaufstillstandzeit
Die Kreislaufstillstandzeit ist die eigentliche Phase der Korrektur des Herzfehlers
während der Operation. Diese Phase dauerte bei allen vier Typen der
Lungenvenenfehlmündung in unserem Kollektiv im Durchschnitt etwa 42 1/2 Minuten
(29 Minuten - 59 Minuten)
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Abbildug 14: Kreislaufstillstand
suprakardialer Typ I; n=17
kardialer Typ II; n=5
infrakardialer Typ III; n=11
gemischter Typ IV; n=1
Im Fall der Patientin „za“, verlief die Operation zunächst ohne Probleme, die Korrektur
des Herzfehlers konnte in 38 Minuten Kreislaufstillstandzeit durchgeführt werden. Doch
schon präoperativ war bei dem Säugling ein kleiner linker Ventrikel im Ultraschall
festgestellt worden (eine Herzkathederisierung hatte nicht stattgefunden), und es kam in
der Phase des Aufwärmens zu einer linksventrikulären Überbelastung und einer
medikamentös nicht beherrschbaren Kreislaufdepression. In dieser Phase entschied man
sich, in einem nochmaligen Kreislaufstillstand, erneut in tiefer Hypothermie, den zuvor
teilweise verschlossenen ASD großzügig wiederzueröffnen, um ein Abflussventil für
den offensichtlich überlasteten linken Ventrikel zu schaffen. Diese Phase der Operation
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dauerte noch einmal 12 Minuten, so daß die Gesamtkreislaufstillstandzeit 50 Minuten
betrug. Das Kind konnte danach aufgewärmt und von der Unterstützung durch die Herz-
Lungen-Maschine innerhalb von 60 Minuten abgewöhnt werden.
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Abbildung 15: Minimale und maximale Stillstandzeit bei den
Korrekturoperationen der TAPVR-Typen
(Auflistung des Typen IV der TAPVR nicht sinnvoll, da nur ein Fall
operiert wurde)
Im Fall der Patientin „de“, bei dem die Kreislaufstillstandzeit bei einer
Lungenvenenfehlmündung vom suprakardialen Typ 59 Minuten betrug, lagen besonders
schwierige Verhältnisse vor: intraoperativ ergab sich die Diagnose einer getrennten
Lungenveneneinmündung, wobei die linken Lungenvenen in eine persistierende linke
Kardinalvene, die rechtsseitigen über eine ascendierende Vene in die Vena cava superior
münden.
Bei dem Patienten „bs“ erklärt die Diagnose (TAPVR vom kardialen Typ mit
Einmündung der rechtsseitigen Lungenvenen direkt in den rechten Vorhof und der
linksseitigen Lungenvenen am Dach des rechten Vorhofes, unmittelbar benachbart der
oberen Hohlvene) die komplexere Korrektur und damit die Stillstandzeit von 53
Minuten.
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4.2.2.4 Aortenabklemmzeit
Die mittlere Aortenabklemmzeit aller Patienten betrug 46 Minuten (29 - 95 Minuten).
TAPVR-Typ I TAPVR-Typ II TAPVR-Typ III TAPVR-Typ IV
45
52
44 44
40
42
44
46
48
50
52
M
in
ut
en
durchschnittliche Aortenabklemmzeit
Abbildung 16: Aortenabklemmzeit
suprakardialer Typ I; n=17
kardialer Typ II; n=5
infrakardialer Typ III; n=11
gemischter Typ IV; n=1
Nur in einem Fall wurde die Korrektur nicht in der Stillstandzeit fertiggestellt. Es
handelt sich um die Patientin „ss“, deren Problematik bereits mehrfach erwähnt wurde.
Bei dem Kind wurde erst im Alter von 10 Jahren ein Herzfehler diagnostiziert, welcher
präoperativ als Cor triatriatum verkannt wurde. Intraoperativ ergab sich dann die
Diagnose eines TAPVR vom intrakardialen Typ (Typ II) mit hochgradiger Stenose der
linksseitigen Lungenvenen und mäßig großem ASD bei fixierter pulmonaler Hypertonie
(die sich durch spätere Histologie diagnostizieren ließ).
Operationstechnisch wurde hier in 45 Minuten Kreislaufstillstandzeit bei 18 oC die linke
Lungenvene, welche weitgehend extraperikardial verlief, nach Spaltung des Perikards
bis in die Lungenbasis hinein auspräperiert, längs gespalten und mit einer
Erweiterungsplastik durch Vereinigung aller linksseitigen Lungenvenen als
gemeinsamer Stamm direkt mit dem linken Vorhof anastomosiert. Nach Verschluß der
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verbleibenden Öffnung am Übergang zur Vena magna cordis und Kontrolle der
geschaffenen Anastomose durch den linken Vorhof hindurch wurde dann in einem
zweiten Abschnitt der Operation das Kind über die neu eingelegten Hohlvenenkanülen
über die Herz-Lungen-Maschine wieder aufgefüllt und unter Low-flow- Perfusion
weiteroperiert: mit einem Weavenit-Patch wurde der ASD mit dem nach oben
inzidierten Sinus coronarius vereinigt bzw. so überpatcht, daß der Sinus coronarius in
den linken Vorhof drainiert, womit die rechten Lungenvenen Anschluß an das linke
Atrium bekamen.
Berechnet man nun die bei dieser Operation entstandene Aortenabklemmzeit von 95
Minuten nicht mit in den oben in der Grafik gezeigten Wert von 58,8 Minuten
Durchschnittsaortenabklemmzeit für den Typ II der TAPVR-Operation, so ergibt sich
ein Wert von 41 Minuten und die Aortenabklemmzeiten liegen im Mittel nur 2 Minuten
über den Stillstandzeiten.
4.2.2.5 Bypasszeit nach Lösen der Aortenklemme (Aufwärmphase)
Die mittlere Zeit am Bypass der Herz-Lungen-Maschine nach dem Lösen der
Aortenklemme betrug bei den 34 Patienten dieser Untersuchung 39 Minuten (19 -75
Minuten), wobei hier der Zeitraum von 75 Minuten durch den im Abschnitt zuvor
erklärten Fall der Patientin „ss“ zu erklären ist.
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Abbildung 17: Bypasszeit nach Kreislaufstillstand
suprakardialer Typ I; n=17
kardialer Typ II; n=5
infrakardialer Typ III; n=11
gemischter Typ IV; n=1
Das obige Diagramm verdeutlicht, daß bei den Patienten der suprakardialen, der
infrakardialen und der gemischten Lungenvenenfehlmündungen etwa gleich lang für
diese Phase benötigt wurde, im Mittel 34,8 Minuten bei einer Streubreite von maximal
75 Minuten (Kind „kj“, TAPVR-Typ I) und minimal 19 Minuten (Kind „ay“, TAPVR-
Typ III).
In der kardialen Gruppe (TAPVR-Typ II) dauerte die Rezirkulationszeit (Bypasszeit
nach Kreislaufstillstand) mit 48 Minuten etwa 10 Minuten länger (maximal 69 Minuten,
Kind „km“ und minimal 28 Minuten, Kind „bs“).
4.2.3
 
Operationstechnik
33 von 34 Patienten (= 97%) mit suprakardialer, kardialer, infrakardialer und gemischter
Lungenvenenfehlkonnektion wurden totalkorrigiert, d.h. die vorgefundenen
anatomischen Verhältnisse des Fehlanschlusses der Lungenvenen wurden derart
operiert, daß nach Operation physiologische Lungenvenenstromverhältnisse vorlagen.
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Lediglich bei dem bereits mehrfach erwähnten Fall des Patienten „lh“, bei dem eine
gemischte Form der TAPVR vorlag, wurde eine zweizeitige Korrektur des Vitiums
geplant und in erster Operation nur die infrakardial mündenen Lungenvenen mit dem
linken Vorhof anastomosiert.
Bei dem Patienten „kj“, TAPVR-Typ I, bei dem ein ausgesprochen komplexes Vitium
cordis (Double-outlet rhight ventricle, Pulmonalstenose, Fehlmündung der Lebervenen
in den linken Vorhof plus TAPVR-Typ I) vorlag, wurde in dieser Korrekturoperation
eine Korrektur der Lungenvenenfehlmündung durch Anastomosierung der Lungenvenen
an den linken Vorhof und eine Korrektur der fehlmündenden Lebervenen durch
Umpflanzung in die Vena cava inferior vorgenommen.
Bei der Patientin „km“ mit einer Lungenvenenfehlmündung vom kardialen Typ (sowie
einer supramitralen Membran im linken Vorhof) wurde eine Resektion der Membran im
linken Vorhof und eine Umleitung der fehlmündenden Lungenvenen durch
Rekonstruktion des Vorhofseptums mittels eines Weavenit-Patches vorgenommen.
Bei dem Patienten „yh“, TAPVR-Typ I mit den kardiovaskulären Zusatzdiagnosen eines
univentrikulären Herzens sowie eines fehlenden linken Vorhofes bei Z.n Resektion
einer präductalen Aortenisthmusstenose wurde die Korrektur der
Lungenvenenfehlmündung durch Direktanastomose mit dem linken Vorhof
vorgenommen. Zusätzlich erfolgte eine intraatriale Revision und ein
Pulmonalarterienbanding.
4.2.4
 
ASD-Verschluß
Der Vorhofseptumdefekt wurde bei den 34 durchgeführten Korrekturoperationen in 13
Fällen (=38,2%) komplett verschlossen.  Ein teilweiser Verschluß erfolgte ebenfalls in
13 Fällen (=38,2%) und komplett offen gelassen wurde der ASD in 8 Fällen,
entsprechend 23,5%.
Eine objektivierbare Korrelation zwischen der präoperativ in der Doppler-
Echokardiografieuntersuchung linksventrikulären Funktion und Größe und einem
intraoperativen Shuntverschluß ließ sich nicht feststellen. Bei 15 Patienten mit einer
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präoperativ diagnostizierten guten linksventrikulären Funktion und Größe wurde der
ASD in 9 Fällen verschlossen, in den übrigen Fällen wurde er nicht oder nur teilweise
verschlossen. Bei den 6 Patienten mit einer schlechten Ventrikelfunktion und -größe
wurde der Vorhofscheidewanddefekt in 4 Fällen verschlossen, in 2 Fällen blieb er offen.
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Abbildung 18: ASD-Verschluß
intraoperativer Shuntverschluss auf Vorhofebene: ASD II
Anzahl Patienten: suprakardial n=17; kardial n=5; infrakardial n=11;
gemischt n=1
Der ASD wurde je nach operativen Möglichkeiten entweder mit einer fortlaufenden
Naht oder mit einem Gore-Tex-Kunststoffflicken verschlossen. Bei den 13 Patienten mit
vollständigem ASD-Verschluß geschah dies in 7 Fällen mit einer fortlaufenden Naht
und in 6 Fällen mittels eines Flickeneinsatzes, welcher dann fortlaufend eingenäht
wurde.
Während in der suprakardialen Gruppe der ASD häufig als Überlaufventil entweder
vollständig oder teilweise belassen wurde (in 12 von 17 Fällen, d.h. ein Verschluß
erfolgte nur bei 29,4%), wurde er in der kardialen in 3 Fällen entsprechend 60%
verschlossen. Bei der infrakardialen Gruppe wurde der ASD in 5 von 11 Fällen
vollständig verschlossen (= 45,5%). Bei der teilweisen Korrektur des Patienten mit der
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gemischten Form der Lungenvenenfehlmündung wurde der ASD als Überlaufventil
teilweise belassen.
Eins der 5 Kinder mit vollständig offenem ASD am Ende der Operation war die
Patientin „za“(TAPVR-Typ I), deren intraoperative Situation bereits im Abschnitt über
die Kreislaufstillstandzeiten abgehandelt wurde (intraoperative Wiedereröffnung des
zuvor teilweise verschlossenen ASD).
Bei der bereits im letzten Abschnitt erwähnten Patientin „kj“ wurde wegen
postoperativer schlechter Sättigungswerte des arteriellen Blutes und marginaler
Kreislaufverhältnisse in einer erneuten extrakorporalen Zirkulation der zuvor teilweise
verschlossene ASD wieder komplett eröffnet.
4.2.5
 
Operationsende und Operationsdauer
Die Korrekturoperation der totalen Lungenvenenfehlmündung dauerte von Hautschnitt
bis Hautnaht im Durchschnitt 190 Minuten (130-320 Minuten).
Bei der suprakardialen Form lag der errechnete Durchschnitt bei 189,7 Minuten (130-
320 Minuten), bei der kardialen Form zwischen 150 und 275 Minuten (#207 Minuten),
bei der infrakardialen Form lag die gesamte Operationsdauer bei 186,4 Minuten (135-
210 Minuten) und der Patient mit der gemischten Form der Lungenvenenfehlmündung
wurde 145 Minuten operiert.
4.2.6
 
Kreislaufstatus bei Operationsende
Der Kreislaufstatus zum Zeitpunkt des Operationsendes war bei 28 von 34 Patienten
(=82,4%) unkritisch. Bei guten Druckverhältnissen und stabilen Beatmungsparametern
erfolgte eine unkomplizierte Verlegung auf die Intensivstation. Insgesamt 6 Patienten
(17,6%) boten bei Operationsende Komplikationen.
Bei der jetzt mehrmals erwähnten Patientin „kj“ kam es trotz der Wiedereröffnung des
ASD am Operationsende und maximaler Kreislaufunterstützung zu einer nicht
beherrschbaren hämodynamischen Insuffizienz. In dieser Phase konnte ein zweites Mal
nicht von der extrakorporalen Zirkulation abgegangen werden. Es kam zu einem Exitus
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in tabula. Bei weiteren 5 Patienten (=15,2%) war der Kreislaufstatus zu diesem
Zeitpunkt kritisch und instabil. Diese Patienten wurden bei schwankenden oder
schlechten arteriellen Druckverhältnissen zur weiteren Behandlung auf die
Intensivstation gebracht. Von diesen instabilen Patienten gehörten 2 (=5,9%) der
suprakardialen, 2 der kardialen und 1 (=2,9%) der infrakardialen Gruppe an.
Damit verzeichnet die kardiale Gruppe mit 2 komplizierten Operationsausgängen (=
40%) vor der suprakardialen (3 von 17, mithin 17,6%) und der infrakardialen (1/11;
=9%) Gruppe die höchste Komplikationsrate am Operationsende.
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Abbildung 19: Kreislaufverhältnisse bei Operationsende
n= 34
Im Einzelnen handelt es sich bei den 5 instabilen Patienten um Folgende:
  bei der Patientin „ss“ mit einer (später histologisch gesicherten) fixierten
pulmonalen Hypertonie lag bei Operationsende eine Rechtsherzinsuffizienz und
damit instabile Kreislaufverhältnisse vor. Diese Situation war durch das zuvor 10
Jahre unkorrigierte Vitium bedingt, konnte im weiteren Verlauf dann aber
medikamentös beherrscht werden.
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Von den anderen 4 Kinder mit instabilem Kreislauf bei Operationsende gehörten zwei
der suprakardialen und jeweils eins der kardialen und der infrakardialen Gruppe an. Es
handelt sich um die Patienten:
 „yh“. Dieser Patient wurde unter instabilen Kreislaufverhältnisse noch auf die
Intensivstation verlegt, deshalb wird dieser Fall ebenso wie der Fall des Patienten
 „mk“ im nächsten Abschnitt erläutert. (Beide Patienten verstarben in der Folge)
 „km“ wies bei Operationsende einen langsamen Knotenrhythmus auf. Die dadurch
instabile Kreislaufsituation konnte durch den Einsatz des Herzschrittmachers und
Katecholaminen (u.a. auch mit Phosphodiesterase-III-Hemmern wie Enoximon)
beherrscht werden.
 „hc“. Bei diesem Patienten, der direkt am Tag nach seiner Geburt (Geburtsgewicht
3170 Gramm) operiert wurde, war ein TAPVR-Typ III mit extrem kleinen linken
Ventrikel und pulmonal-venöser Obstruktion diagnostiziert worden. Obwohl bei der
Operation der Vorhofshunt teilweise offen gelassen worden war, waren die
Kreislaufverhältnisse unter dem Bild einer extremen Linksherzinsuffizienz marginal.
Man entschloß sich, zur Entlastung keinen Thoraxverschluß durchzuführen und
verlegte das Kind so auf die Intensivstation. Innerhalb von 24 Stunden erholte der
Patient sich derart, daß das Sternum ohne Probleme verschlossen werden konnte.
Die Patienten „mk“ und „hc“ wurden als Notfälle operiert, „yh“ wurde mit einer
dringlichen, „km“ mit einer elektiven Operationsindikation operiert.
Bei allen 34 Patienten wurde noch während des Abgehens von der extrakorporalen
Zirkulation eine Kreislaufunterstützungstherapie mit Katecholaminen eingeleitet, diese
wurde in der Regel für 1 Woche fortgeführt, um den immer vorhandenen
hypoplastischen linken Ventrikel zu unterstützen.
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Tabelle 17: Katecholamindosierungen bzw. Phosphodiesterase-III-Hemmer bei
OP-Ende
Mittlere Dosierung Minimum Maximum
Adrenalin (n=34) 2,4 g/Min 0,5 g/Min 5 g/Min
Dopamin (n=34) 17 g/Min 10 g/Min 30 g/Min
Enoximon (Perphan)(n=3) 22 g/Min 15 g/Min 25 g/Min
Die Adrenalin- und Dopamindosierungen wurden nach Beendigung der Operation und
vor dem Transport zur Intensivstation registriert. Adrenalin wurde in einer Dosierung
von 0,1-0,5 µ/min/kg Körpergewicht und Dopamin in einer Dosierung von 0,5-3
µ/min/kgKG eingesetzt. Es wurde primär kein Dobutamin verwendet. Es ergaben sich
keine Spezifitäten zwischen den einzelnen Gruppen der TAPVR.
Der Phosphodiesterase III-Hemmer (Enoximon) Perphan® wurde erstmals im Jahr 1993
bei dem Patienten „hc“ eingesetzt, einem Patienten, bei dem schon in der präoperative
Ultraschalluntersuchung ein schlecht kontrahierender kleiner linker Ventrikel
diagnostiziert worden war. Der Patient wurde notfallmäßig am ersten Lebenstag operiert
und hatte trotz teilweise offengelassenem ASD II marginale Kreislaufverhältnisse bei
OP-Ende, so daß neben dem Einsatz von Perfan® auch das Sternum nicht in dieser
Operation verschlossen werden konnte. (Dies wurde dann in einer 2. Operation am
folgenden Tag bei inzwischen konsolidierten Kreislaufverhältnissen durchgeführt.)
Herzrhythmusprobleme bei Operationsende gab es insgesamt in 3 Fällen; in allen
anderen Fällen lag zum Operationsende ein stabiler Sinusrhythmus vor. Zweimal lag ein
instabiler, langsamer Knotenrhythmus vor, der aber über die
Vorhofschrittmacherelektroden überstimuliert werden konnte. In einem Fall („ka“) kam
es gehäuft zu ventrikulären Extrasystolen, allerdings ohne hämodynamische Relevanz.
Es wurde nicht therapiert. Alle 3 Patienten mit Herzrhythmusproblemen gehörten der
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suprakardialen Gruppe an (dies entspricht 9 % des Gesamtkollektives und 17,6 % der
TAPVR-Typ I Patienten).
4.2.7
 
Perioperative Mortalität
Mit dem oben bereits erwähnten Fall der Patientin „kj“ (operiert als Notfall), kam es
während der Operation sowie in der frühen postoperativen Phase zu 3 Todesfällen. Die
perioperative Letalität betrug damit 8.8%. Alle perioperativ verstorbenen Patienten
gehörten zur Gruppe der TAPVR-Typ I. Damit betrug hier die perioperative Letalität
17,6%.
Der Patient „mk“(TAPVR-Typ I) wurde als Notfall operiert, nachdem er bereits
präoperativ in einem sehr schlechten Zustand war. Der Herzfehler war hier erst Stunden
nach der Geburt in einer entfernt gelegenen auswärtigen Klinik trotz Hypoxie-Zeichen
festgestellt worden, bei der Verlegung in unsere Klinik kam es zu zeitlichen
Verzögerungen und so betrug z.B. trotz aller intensivmedizinischen Maßnahmen der
präoperativ gemessene SO2 nur 8%. Ob im Rahmen dieses Meßwertes auch eine
zwischenzeitliche Fehlintubation vorgelegen haben könnte, ließ sich aus dem
vorhandenen Aktenmaterial nicht mehr eruieren. Bereits am OP-Ende wurden weite,
lichtstarre Pupillen festgestellt. Unter dem klinisch vorherrschenden Bild von
rezidivierenden, medikamentös-unbeherrschbaren pulmonal-hypertensiven Krisen kam
es nach der Verlegung auf die Intensivstation bei marginalen Kreislaufverhältnissen zu
dem Exitus.
Bei dem Patienten „yh“, ebenfalls mit einer Lungenvenenfehlmündung vom
suprakardialen Typ (und einem univentrikulärem Herz sowie einer voroperierten
coarctatio aortae; dringliche Operationsindikation), kam es auf der herzchirurgischen
Intensivstation zu einem ‘low-output’-Syndrom. Noch auf der Station wurde eine
Rethorakotomie durchgeführt. Hierbei wurde auch das intraoperative angelegte
Pulmonalarterien-Banding wieder gelöst. Trotz dieser Maßnahmen kam es zum Exitus.
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4.2.8
 
Übereinstimmung der präoperativen Untersuchungsbefunde
mit dem intraoperativen Situs
Bei Vergleich der intraoperativen Diagnosen zum Typ der Lungenvenenfehlmündung
mit denen der Herzkatheteruntersuchung ergab sich nur bei einem Patienten eine
Abweichung; bei 19 von 20 (=95%) Untersuchungen stimmten intraoperative Diagnose
und Herzkatheteruntersuchung überein.
Lediglich im Fall der Patientin „ss“, welche erst im Alter von 10 Jahren diagnostiziert
und operiert worden war, wurde angiographisch ein Cor triatriatum diagnostiziert. Auch
in der präoperative Ultraschalluntersuchung wurde diese Diagnose gestellt.
Intraoperativ war erkennbar, daß es sich um eine Lungenvenenfehlmündung vom
kardialen Typ mit Einmündung der Lungenvenen in den Sinus coronarius handelte. Im
Fall der Patientin „de“, die intraoperativ eine Fehlmündung vom suprakardialen Typ mit
separater Einmündung der rechten Lungenvenen in die rechte obere Hohlvene und der
linken Lungenvenen in die Vena anonyma links aufwies, wurde in der
echokardiographischen Diagnostik ebenfalls die Fehldiagnose eines gemeinsamen
Lungenvenenstammes mit Mündung über eine Vena verticalis in die Vena anonyma
gestellt. Die Patientin wurde präoperativ nicht angiographiert.
Da alle 34 Patienten präoperativ geschallt wurden, liegt hier der Prozentsatz
(entsprechend der zwei Fehldiagnosen) einer korrekten Diagnosestellung bei 94,1%.
4.3
 
Frühverlauf
4.3.1
 
Intensivzeit
Es gehen die 31 Patienten ein, welche die Frühphase der Operation überlebten; 1 Kind
verstarb intraoperativ, 2 weitere innerhalb der ersten 8 postoperativen Stunden. Die
durchschnitliche Liegezeit auf den Intensivstationen betrug 11,2 Tage (zwischen 3 und
34 Tagen). Eine Aufschlüsselung der Liegezeiten nach TAPVR-Typ gibt folgende
Grafik wieder:
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Abbildung 20: Liegezeit auf der Intensivstation
suprakardialer Typ I: n=13
kardialer Typ II: n=5
infrakardialer Typ III: n=11
gemischter Typ: n=1
Die längsten Liegezeiten verzeichnen in der suprakardialen Gruppe die Patientin „nc“
und in der infrakardialen Gruppe die Patientin „ha“. Bei der Patientin verlängerte sich
die Intensivliegezeit durch eine zweite, von dem Vitium cordis unabhängige Operation:
am 8.herzchirurgisch-postoperativen Tag mußte bei der Patientin eine inkarzerierte
Ovarialhernie operativ angegangen werden. Die Intensivzeit verlängernden
Komplikationen der Patientin „ha“ werden am Ende dieses Abschnittes beleuchtet.
4.3.2
 
Beatmungszeit
Durchschnittlich wurden die Patienten mit einer kompletten Lungenvenenfehlmündug
6,1 Tage nachbeatmet (1-20 Tage).
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Abbildung 21: Postoperativer Beatmungszeitraum unter
Berücksichtigung der einzelnen Typen der TAPVR
Suprakardialer Typ I: n=12
Kardialer Typ II: n=5
Infrakardialer Typ III: n=11
Gemischter Typ IV: n=1;
Die Kinder der TAPVR-Gruppe III mit einer infrakardialen Fehlkonnektion waren mit
durchschnittlich 8,6 Tagen am längsten, die Kinder mit der kardialen Fehlkonnektion
mit 4,2 Tagen (ausgenommen der Patient mit der gemischten Fehlkonnektion;
Beatmungszeit hier 1 Tag) am kürzesten beatmet.
Das Kind „ha“(TAPVR-Typ III) mußte nach der Extubation am 10 postoperativen Tag
wegen einer Ateminsuffizienz (bei beidseitigen Pleuraergüssen und beginnender Sepsis)
reintubiert und für weitere 7 Tage beatmet werden.
Das Kind „kh“, TAPVR-Typ I, litt nebenbefundlich an einer angeborenen
Bronchomalazie. Es blieb während des gesamten Intensivaufenthaltes in unserer Klinik
(29 Tage) beatmet und wurde dann zur operativen Korrektur dieser Erkrankung in eine
andere Spezialklinik verlegt. Der Patient wurde jedoch im weiteren Verlauf bis zum Tod
nicht mehr extubiert. Sein langer postoperativer Beatmungszeitraum ist jedoch nicht auf
das Vitium cordis zurückzuführen. Trotzdem wird der Patient im Späteren zu den
Frühtoten (= Hospitalmortalität) gezählt, denn er wurde im Weiteren nicht mehr aus der
stationären Krankenhausbehandlung entlassen.
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4.3.3
 
Verabreichungszeit von Adrenalin
Der durchschnittliche Zeitraum, in dem bei allen Patienten Adrenalin appliziert wurde,
lag bei 4 Tagen (1 bis 12 Tage).
Die Kinder mit einer infrakardialen Lungenvenenfehlmündung erhielten mit
durchschnittlich 5 Tagen am längsten eine Katecholaminunterstützung.
 
TA
PV
R
-
Ty
p 
I TA
PV
R
-
Ty
p 
II TA
PV
R
-
Ty
p 
III
TA
PV
R
-
Ty
p 
IV
mittler
längste 
kürzeste 
0 
2 
4 
6 
8 
10 
12 
Ta
ge
 
Verabreichungszeit Adrenalin 
Abbildung 22: Verabreichungszeit Adrenalin
Suprakardialer Typ I: n=14
Kardialer Typ II: n=5
Infrakardialer Typ III: n=11
Gemischter Typ IV: n=1
Die Adrenalindosierung betrug 0,1-0,3µ/kgKG, es wurde jedoch ausschleichend über
die Tage reduziert.
4.3.4
 
Frühpostoperative Komplikationen
Von den 31 Patienten unseres Kollektives verzeichneten 12 keinerlei Komplikationen
während der postoperativen Intensivliegezeit, dies entspricht 38,7%. Die übrigen 19
Patienten werden zunächst tabellarisch aufgeführt:
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Tabelle 18: Komplikationen während der Intensivliegezeit
Name TAPVR-Typ Intensivliegezei
t
(Tage)
Beatmungszeit
(Tage)
Komplikation
ce 3 11 9 Capillary-leak-Syndrom,
Ansarka, Pleuraergüsse
bds., Aszites
hj 3 15 16 Verbrauchskoagulopathie
generalisierte
Krampfanfälle b.V.a.
intraventrikuläre
Hirnblutung, Capillary-
leak-Syndrom, Anasarka
ha 3 34 17 Reanimation bei
Rhythmusstörungen,
Sepsis, Pleuraergüsse
bds., Reintubation
rx* 1* 10* 10* AV-Block,
Krampfanfälle nach
Hirnblutung,
Bronchopneumonie,
verstorben
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jt 2 13 9 Knotenrhythmus,
Atelektasen
km 2 8 5 Oxygenisierungsmangel
bei fehlmündender
V.cava inf. und operativer
Revision
hc 3 9 4 2-zeitiger
Sternumverschluß bei
postoperativer
Kreislaufdepression
hs 3 10 7 Capillary-leak-Syndrom,
Anasarka
pf 1 8 1 V.a.generalisierte
Krampfanfälle
de 1 15 13 postoperative
Hyperglykämie,
Oberlappenatelektase
rechts
kh* 1* 29* 29* angeborene
Bronchomalazie,
zerebrales Krampfleiden,
verstorben
tj 3 6 5 Nachweis eines links-
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atrialen Vorhofthrombus
(mit Spontanlyse)
sl 1 5 3 Vorhofflimmern und
(erfolgreiche)
Kardioversion
nc 1 31 20 inkarzerierte
Ovarialhernie mit
operativer Korrektur
lp 3 15 9 rezidivierende
Pleuraergüße und -
punktionen
wd 1 7 3 Zwerchfellhochstand
rechts, Gastroenteritis
ka 1 10 4 Supraventrikuläre
Extrasystolen
ar 3 14 13 Pneumothorax rechts
(Thoraxdrainage)
ss 2 8 3 persistierende pulmonale
Hypertonie,
Rechtsherzdekompensati
on
72
Zusammenfassung:
Insgesamt kam es in 19 Fällen zu dokumentierten Komplikationen. Dies entspricht bei
einem Kollektiv von 31 Patienten einer Quote von 61,3%.
In 8 Fällen handelte es sich um Patienten der TAPVR-Typ I-Gruppe (entsprechend
57,1% dieser Gruppe). Von den 5 Patienten mit einer kardialen Fehlkonnektion erlitten
3 Komplikationen (= 60%) und 8 Patienten der infrakardialen Gruppe (=72,7%) finden
sich in der obigen Aufführung. Der Patient mit der gemischten Form der
Lungenvenenfehlmündung erlitt keine Komplikation.
In 3 Fällen (= 9,7% des Gesamtkollektives) kam es postoperativ zu einem ‘Capillary-
leak-Syndrom’ mit Ausbildung von Anasarka, z.T. auch Pleuraergüssen und Aszitis.
Alle diese Patienten gehörten zur Gruppe der Lungenvenenfehlmündung vom
infrakardialen Typ.
In 5 Fällen (= 16,1% des Gesamtkollektives) kam es zu länger andauernden
postoperativen Rhythmusstörungen, in einem Fall führte diese Komplikation zu einem
Herzversagen. Es wurden Vorhofflimmern, AV-Blockierung, Knotenrhythmen und
Extrasystolen gefunden. Dreimal kamen Rhythmusstörungen bei der TAPVR-Typ I und
je einmal bei Typ II und Typ III vor.
In 4 Fällen (= 12,9% des Gesamtkollektives) wurden neurologische Komplikationen
festgestellt: in allen Fällen wurden Krampfanfälle bemerkt, zweimal konnte als Ursache
eine intraventrikuläre Hirnblutung sonografisch diagnostiziert werden. Die operativen
Stillstandzeiten waren mit 40,5 Minuten im Mittel (37 - 42 Minuten) unauffällig. Unter
diesen Patienten lag dreimal einen suprakardiale und einmal eine infrakardiale
Lungenvenenfehlmündung vor.
Die Komplikation bei der Patientin „km“(TAPVR-Typ II) muß näher erläutert werden:
hier wurde bei der Korrekturoperation die Umleitung der fehlmündenen Lungenvenen
durch eine Rekonstruktion des anatomisch fehlenden Vorhofseptums durch einen
Weavenit-Patch durchgeführt. Der postoperative Verlauf gestaltete sich zunächst
komplikationslos, doch kam das beatmete Kind nie mit der Sauerstoffsättigung über
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80%. Trotz einer intensiven echokardiographischen Diagnostik konnte keine Ursache
gefunden werden. Das Kind wurde dann am 5.postoperativen Tag bei inzwischen leicht
steigenden Sauerstoffsättigungswerten extubiert. Katecholaminpflichtig war die
Patientin nur 2 Tage. Nach 8 Tagen erfolgte die Verlegung auf die Allgemeinstation.
Hier entwickelte sich das Kind nur langsam und nicht in dem erhofften Maße, vorallem
stiegen die Sättigungswerte bei Raumluft nicht über 85% und die diuretische Therapie
konnte wegen ständig positiven Bilanzen nicht ausgeschlichen werden. Aufgrund dieser
Tatsachen entschloß man sich am 40.postoperativen Tag zur Herzkathederuntersuchung.
Hier zeigte sich dann eine Fehlmündung der Vena cava inferior in den linken Vorhof.
Die Revision erfolgte 2 Tage später erneut unter Benutzung der Herz-Lungen-Maschine.
Es wurde eine Umverlagerung der unteren Vena cava in den rechten Vorhof mittels
eines zweiten Weavenit-Patches vorgenommen. Der postoperative Verlauf danach war
dann komplikationslos. Bereits nach 3 Tagen Intensivstation erfolgte die Verlegung auf
die Allgemeinstation und 13 Tage nach der zweiten Operation konnte „km“ das
Krankenhaus verlassen.
Weiter erwähnt werden muß der mit * gekennzeichnete Fall der obigen Tabelle. Eine
Besonderheit im postoperativen Verlauf zeigte der Patient „kh“, der in unserer Klinik
für 29 Tage postoperativ behandelt wurde. Neben den aufgeführten Komplikationen
infolge der angeborenen Bronchomalazie und des zerebralen Krampfleidens war der
Patient während der gesamten Zeit kreislaufstabil und bot kardial keinerlei weitere
Auffälligkeiten. Er wurde am 29.postoperativen Tag zur weiteren Behandlung der
angeborenen Bronchomalazie in eine andere Spezialklinik verlegt. Die von dort
vorliegenden Berichte zeigten auch weiterhin ein gutes postoperatives kardiales
Ergebnis; trotzdem verstarb der Patient dort infolge seiner Begleiterkrankungen.
4.3.5
 
Reoperationen im Frühverlauf
Aus unserem Patientengut wurden innerhalb der ersten 28 Tage bzw. während des ersten
Krankenhausaufenthaltes unter Einschluß der bisher erwähnten Fälle, inclusive der
Notoperation der Patientin „yh“ (Patientin mit univentrikulärem Herz und
Lungenvenenfehlmündung vom suprakardialen Typ; Korrekturoperation und 30
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Minuten später unter dem Bild eines low-output-Versagens Reoperation und Debanding
der Pulmonalarterie) zwei Patienten an einem Herzbefund nach der Korrekturoperation
der TAPVR nochmals operiert, die Früh-Reoperationsrate beträgt damit 5,9%. Der
zuvor erwähnte Fall der Patienten „km“ (Vena cava inferior-Fehlmündung) wird nicht
noch einmal beleuchtet.
4.3.6
 
Frühmortalität (= Hospitalmortalität)
Im Frühverlauf, entsprechend den ersten 28 Tagen postoperativ (bzw. dem dem über den
28. Tag verlängerten ersten Krankenhausaufenthalt, im längsten in unserem Hause
behandelten Fall also 55 Tage - Patient „km“, s.u.), verstarb zusätzlich zu den bereits
aufgeführten 3 Fällen von perioperativer Letalität ein Patient mit TAPVR-Typ I am
11.postoperativen Tag. Es handelte sich um den Patienten „rx“, welcher oben bereits mit
seinen postoperativen Komplikationen aufgeführt wurde. Dieser Patient war am
10.postoperativen Tag (auf Wunsch der Eltern) in eine ausländische Universitätsklinik
verlegt worden. Über die Todesumstände konnten keine Angaben erhoben werden. In
der Obduktion zeigte sich als Todesursache eine massive Hirnblutung. Die korrigierten
Herzverhältnisse waren unauffällig. Trotzdem kann ein Zusammenhang zwischen der
Korrekturoperation unter extrakorporaler Zirkulation und der Todesursache nicht
ausgeschlossen werden und der Patient wird im Folgenden mit zu der Mortalitätsrate der
TAPVR-Patienten gerechnet.
Der Patient „kh“ ist bereits mehrfach erwähnt worden. Bei dem Patienten war bei den
Extubationsversuchen die Diagnose einer vermutlich angeborenen Bronchomalazie
gestellt worden. Er blieb während seiner hiesigen Hospitalisation intubiert und beatmet.
Der Patient wurde nach 29 Tagen zur weiteren Therapie seiner Bronchomalazie in eine
Spezialklinik verlegt, wo dann im weiteren Verlauf die Bronchomalazie resiziert wurde,
weitere Bronchialanomalien festgestellt und operiert wurden. Trotz dieser
Behandlungen blieb die pulmonale Situation des Kindes kritisch, es ließ sich auch unter
größten Anstrengungen nicht mehr extubieren. Zusätzlich bildete sich eine
neurologische Symptomatik mit rezidivierenden Krampfanfällen heraus.
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Der Patient verstarb 6 Monate nach der korrigierenden Operation einer
Lungenvenenfehlmündung, ohne aus krankenhäuslicher Behandlung entlassen worden
zu sein (deshalb zählt er zu den Frühtoten), unter dem Bild rezidivierender
pneumonischer Infekte. Eine Obduktion fand nicht statt, jedoch wurde in
echokardiografischen Nachuntersuchungen stets eine gutes Operationsergebnis mit einer
guten linksventrikulären Pumpfunktion, einer normalen Ventrikelgröße und keinerlei
Stenosen im Lungenstrombett diagnostiziert.
Somit ergibt sich eine Frühmortalität von 14,7% (5/34).
4.3.7
 
Krankenhausaufenthalt
Nach der Korrekturoperation blieben die Patienten im Durchschnit 26,5 Tage in
stationärerer Behandlung (zwischen 14 und 55 Tagen).
Die Krankenhausaufenthaltsdauer von „kh“ geht in diese Erhebung mit 29 Tagen ein, da
der Patient hiernach unter kardial unauffälligen Befunden in eine andere Spezialklinik
verlegt wurde.
Folgende Abbildung soll die unterschiedlichen Hospitalisationszeiten in den einzelnen
Gruppen der TAPVR verdeutlichen:
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Abbildung 23: Zeitraum der Hospitalisation unter Berücksichtigung der
einzelnen Typen der TAPVR
Suprakardialer Typ I: links n=13
kardialer Typ: links II: n=5,
infrakardialer Typ III: =11,
gemischter Typ IV: n=1
Die durchschnittliche Krankenhausaufenthaltsdauer war bei der infrakardialen Gruppe
mit 29,1 Tagen (20-49 Tage) am längsten, danach verblieben die Kinder mit einer
kardialen Lungenvenenfehlkonnektion mit 26,4 (15-55) Tagen und die der
suprakardialer Gruppe mit 25,3 (14-51) Tagen lange in der Klinik. Der Patient mit der
gemischten Form der TAPVR verblieb 14 Tage im Krankenhaus.
Der Patient mit dem längsten Krankenhausaufenthalt (55 Tage) war der Patient „km“,
TAPVR-Typ II, bei welchem postoperativ der eine Korrektur-Patchverlagerung
notwendig war.
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4.4
 
Nachuntersuchungen
4.4.1
 
Nachuntersuchungszeiträume
Von den zwischen 1987 und 1996 an der Universitätsklinik der RWTH Aachen an einer
kompletten Lungenvenenfehlmündung operierten und überlebenden 29 Patienten
konnten 28 (82,4%) einem Follow-up von mindestens 5 Monaten, in 25 Fällen (73,5%)
sogar von mindestens 15 Monaten unterzogen werden.
Die mittlere Follow-up Zeit betrug 40,7 Monate (5 -90 Monate). Neben den fünf
verstorbenen Patienten fiel aus den Nachuntersuchungen noch die Patientin „wa“,
TAPVR-Typ II, Tochter amerikanischer Eltern, die nach der Operation in ihre Heimat
zurückkehrte. Die Patientin „ss“(TAPVR-Typ II) konnte nur einem
Nachuntersuchungszeitraum von 21 Monaten zugeführt werden, obwohl Sie bereits
1987 operiert wurde; die Eltern kehrten dann mit dem inzwischen 12-jährigen Kind in
ihre Heimat Iran zurück und über den weiteren Verlauf fehlen konkreten Angaben.
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Abbildung 24: Grafische Darstellung der Nachuntersuchungszeiträume
der einzelnen TAPVR-Typen
Suprakardialer Typ I: n=12
kardialer Typ II: n=4
infrakardialer Typ III: n=11
gemischter Typ IV: n=1
Die Patienten der kürzesten bzw. der längsten Nachuntersuchungszeit wurden 1996
bzw. 1987/88 operiert. Die Patienten der TAPVR-Typ II wurden 1993 bzw. 1994
operiert (Patienten „jt“, „km“, „ss“ und „bs“). Bei dem weiteren Fall dieser Gruppe
handelt es sich um den erwähnten „verlorenen“ Fall „wa“, daher die kurzen Follow-up
Zeiten dieser Gruppe.
4.4.2
 
Alter
Das Alter zum letztmaligen Untersuchungstermin betrug im Mittel 45,6 Monate (5-90
Monate), wobei die Patientin „ss“ als Einzelfall schon 12 Jahre alt war.
4.4.3
 
Gewicht
Das Gewicht der nachuntersuchten Patienten betrug im Mittel 12,3kg (6,2-26,5kg). Von
den 28 Patienten lagen damit 25 (= 89,3%) unterhalb der 50% Perzentile und nur 3
darüber. Weiterhin lagen 10,7% der Patienten (n= 3) unterhalb der 3% Perzentile und
waren damit deutlich untergewichtig.
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4.4.4
 
Größe
Die mittlere Körpergröße der untersuchten Patienten betrug am letzten
Nachuntersuchungstermin 80,9cm (63-142cm). Vier Kinder (= 14,3%) waren bei der
letzten Nachuntersuchung minderwüchsig und lagen unterhalb der 3% Perzentile.
Zweiundzwanzig Kinder (= 78,6%) lagen unterhalb der 50% Perzentile, nur 6 darüber.
4.4.5
 
Allgemeinzustand
Nur 2 Patienten wurden als Patienten mit reduziertem Allgemeinzustand eingeschätzt,
89,3% der TAPVR-Patienten hatten im letzten Follow-up einen guten bzw. sehr guten
Allgemeinzustand.
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Abbildung 25: Allgemeinzustand zum Zeitpunkt der letzten
Nachuntersuchung
n = 28
Bei den beiden Patienten handelt es sich um die Patinten „pf“ und „ss“. Der Patient „pf“
hatte zu den Nachuntersuchungszeiten weiterhin Krampfanfälle, war minderwüchsig
und mental retardiert. Erschwerend kamen rezidivierende Infekte hinzu. Als weitere
Patientin mit einem deutlich eingeschränkten Allgemeinzustand wurde die Patientin
„ss“, TAPVR-Typ II eingeschätzt, die postoperativ weiter unter einer (fixierten)
pulmonalen Hypertonie litt.
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4.4.6
 
Ergebnisse der letzten Kontroll-Echokardiografie
Alle Kinder unseres Untersuchungskollektives wurden bei der letzten
Nachuntersuchung echokardiographiert. Keiner unserer Patienten wurde routinemäßig
kontrollangiographiert, wie dies in anderen Studien üblich war (24,25).
4.4.6.1 Die linksventrikuläre Situation
Es wurden 28 Patienten untersucht; alle wurden als kardial stabil bei guter
linksventrikulärer Kontraktilität und normaler Ventrikelgröße beschrieben.
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Abbildung 26: Die linksventrikuläre Funktion unter Berücksichtigung
der einzelnen Typen der TAPVR
1=gute linksventrikuläre Funktion - 2=leicht- und 3=schwer
eingeschränkte linksventrikuläre Funktion;
n = 28
4.4.6.2 Postoperative Lungenvenenstenosen
In unserem Patientengut wurde mittels der Ultraschalluntersuchung eine
Lungenvenenstenose in 3 Fällen gefunden; dies entspricht in Bezug auf diese
Komplikation einer Komplikationsrate von 10,7% im nachuntersuchten Kollektiv.
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Bei den 3 Fällen handelt es sich um die Patienten „jd“, „ka“ und „ss“. Bei „jd“(TAPVR-
Typ I) war eine milde Anastomosenstenose erstmals etwa ein halbes Jahr nach der
Operation echokardiographisch festgestellt worden; auch in der letzten
Nachuntersuchung 68 Monate nach der Operation war diese Stenose noch nachweisbar,
allerdings ohne jede hämodynamische Beeinträchtigung des Patienten. Die arteriellen
Sättigungswerte und das EKG zeigten einen Normalbefund. Da bei dem Kind der
Allgemeinzustand und die Entwicklung völlig unauffällig verliefen (und dies, obwohl
der Patient neben dem Vitium cordis auch noch an einer Analatresie operiert worden
war), wurde darauf verzichtet, durch eine erneute Katheterisierung das genaue Ausmaß
der Engstelle zu ermitteln.
Bei dem Patienten „ka“, ebenfalls mit einer TAPVR-Typ I, wurde eine Stenose der
Anastomose zwischen linkem Vorhof und Pulmonalvenen etwa 3 Monate nach der
Operation erstmalig diagnostiziert. Vier Jahre nach der Erstoperation wurde bei
echokardiographisch weiter zunehmender Stenosierung der Befund erneut invasiv
mittels Herzkatheteruntersuchung abgeklärt. Hier fand sich ein deutlich erhöhter
Pulmonalisdruck von 45 über 22 mmHg und ein mittlerer Druck von 26 mmHg. Man
entschloß sich zur Reoperation noch im Vorschulalter; näheres wird im nächsten
Abschnitt („Reoperationen im Langzeitverlauf“) erläutert.
Die Patientin „ss“ wurde im Rahmen dieser Untersuchung bereits oft erwähnt. Das Kind
wurde erst im Alter von 10½ Jahren zur Operation vorgestellt, als bereits eine
pulmonale Hypertonie vorlag. Die Korrekturoperation erfolgte unter der Hoffnung, die
Allgemeinsituation und die pulmonale Hypertonie nachhaltig verbessern zu können.
Nach der Operation erholte sich die Patientin von der Operation zwar schnell und gut,
doch war bereits bei den ersten Nachuntersuchungen deutlich geworden, daß das Kind
weiterhin unter einer fixierten pulmonalen Hypertonie leidet. Eine ein Jahr nach der
Operation gewonnene Lungenbiopsie brachte das Ergebnis pulmonalen Hypertonie Grad
III nach Heath und Edwards, an einigen Stellen in sogenannte plexiforme Läsionen
übergehend; dieses Ergebnis wurde als irreversibel und damit definitionsgemäß als Grad
IV eingestuft. Bei der letzten Vorstellung, 21 Monate nach der Operation, bei der neben
einer Anastomosenstenose auch eine mittelschwere Pulmonalklappeninsuffizienz und
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ein Rechts-Links-Shunt von 30% über dem belassenenen ASD echokardiographisch
diagnostiziert worden war, kündigten die Eltern die Rückkehr des Kindes in seine
vorderasiatische Heimat an. Der Allgemeinzustand des Kindes war zu diesem Zeitpunkt
sowohl hinsichtlich der pulmonalen wie auch der kardialen Seite bereits deutlich
eingeschränkt. Der weitere Verlauf ist unbekannt.
Schließt man nun diesen letzten Fall in die Bewertung ein, so ergibt sich eine pulmonal-
venöse Stenoserate von 10,7% (3/28), wovon 1 Patient (= 3,6%) operationsbedürftig
bzw. operationsfähig war.
4.4.7
 
Reoperationen im Langzeitverlauf
Es wurden im Betrachtungszeitraum 3 Reoperationen durchgeführt, dies sind 10,7%
(3/28).
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Abbildung 27: Kaplan-Meier-Kurve zur Reoperationsfreiheit (n=27)
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Bei dem Patienten „ka“ wurde eine Anastomosenstenose (Befunde siehe vorheriger
Abschnitt) diagnostiziert. Aufgrund dieses Befundes, der das Wachstum des Kindes zu
verzögern schien („ka“ lag unterhalb der 3% Perzentile), entschloß man sich zur
Reoperation im Vorschulalter. Siebenundfünfzig Monate nach der Korrekturoperation
der TAPVR wurde in einer 2. Sitzung die Engstelle an der Anastomose unter Einsatz
der Herz-Lungen-Maschine mit einem Gore-Tex-Patch aufgepatcht. Dieser Eingriff
verlief völlig komplikationslos. Das Kind konnte bereits nach 15 Tagen aus dem
Krankenhaus entlassen werden. Im weiteren Verlauf geht es dem Kind von kardialer
Seite hervorragend. Es können keine weiteren Stenosen festgestellt werden, 67 Monate
nach der ersten Operation (und 6 Monate nach der zweiten Operation) ist seine
linksventrikuläre Pumpfunktion als sehr gut eingeschätzt. Als weiter bestehende
Komplikation wird bei dem Kind jedoch ein Minderwuchs (im Alter von 68 Monaten
eine Größe von 68cm, Gewicht 15,3kg, damit unter der 3% Perzentile) beschrieben.
Bei der Patientin „za“(TAPVR-Typ I) wurde 11 Monate nach der Korrekturoperation im
Alter von 12 Monaten der intraoperativ offengelassene kleine Vorhofscheidewanddefekt
sowie ein kleiner muskulärer Ventrikelseptumdefekt mit Patchen verschlossen. Auch bei
dieser Patientin war in den ersten Tagen nach der Geburt eine Analatresie operiert
worden, in der Follow-up-Zeit von insgesamt 35 Monaten erholte sich das Kind jedoch
völlig und ist heute sowohl von kardialer wie auch aus allgemeinpädiatrischer Sicht
unauffällig.
Bei dem Patienten „mt“ wurde im Vorschulalter, 57 Monate nach der Korrektur der
TAPVR-Typ I im Alter von 58 Monaten der bei der Operation nur teilweise
verschlossene ASD II direkt durch eine Reoperation verschlossen. Elf Monate später
zeigten sich keine weiteren Besonderheiten oder Beeinträchtigungen des kleinen
Patienten.
In allen weiteren Fällen, in denen intraoperativ das Vorhofseptum nur teilweise oder gar
nicht verschlossen worden war (dies war bei 11 Patienten des TAPVR-Typ I und bei
einem Patienten des TAPVR-Typ II der Fall), ist dieser in den Verlaufskontrollen
entweder nicht mehr nachweisbar oder hämodynamisch ohne Relevanz.
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Im Fall des Patienten „lh“ (TAPVR-Typ IV) ist in allen Nachuntersuchungen ein
stabiler kardiologischer Befund zu erheben; 51 Monate nach der teilweisen halbseitigen
Korrekturoperation der Lungenvenenfehlmündung vom gemischten Typ drainieren die
rechtsseitigen Lungenvenen noch immer falsch suprakardial. Eine zweite Korrektur ist
bei dem 51 Monate alten Kind für den Zeitraum kurz vor der Einschulung geplant.
Erwähnt wird noch der Patient „bs“, welcher 6 Monate postoperativ an einer Analatresie
operiert wurde; dies zählen wir jedoch nicht zu den (kardiochirurgischen)
Reoperationen.
4.4.8
 
Elektrokardiogrammbefunde in der Nachuntersuchung
Alle Patienten wurden in den Nachuntersuchungen routinemäßig einer EKG-
Untersuchung zugeführt.
Von den 28 zur Nachuntersuchung gelangten Patienten hatten zum jeweilig letzten
Untersuchungsdatum alle einen Sinusrhythmus, es wurden keine Rhythmusprobleme
nachgewiesen.
In 11 Fällen (= 37,9%) fanden sich Zeichen einer Rechtsherzhypertrophie. Hierbei
fanden sich vor allem Veränderungen des Lagetypes hin zu einem Rechtstyp, häufig in
Verbindung mit einem inkompletten Rechtsschenkelblock. Ein P-dextro-atriale ließ sich
jedoch nur in einem Fall (Patientin „ss“) nachweisen.
Weitere Besonderheiten konnten bei der Auswertung des EKG nicht gefunden werden,
insbesondere ließen sich keine Unterschiede zwischen den einzelnen Typen der TAPVR
herausarbeiten.
4.4.9
 
Medikation
Sieben der 28 (= 28%) nachuntersuchten Patienten waren zum
Nachuntersuchungszeitpunkt noch digitalisiert, wobei in allen Fällen Digoxin
(Lanicorâ) nach dem Digoxinspiegel verabreicht wurde.
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Ein Patient („kh“) erhielt zusätzlich ein kaliumsparendes Diuretikum, ein weiterer
(„ha“) erhielt als einzige Medikation ein Diuretikum. In beiden Fällen handelte es sich
um einen Aldosteronantagonisten (Aldactoneâ) in niedriger Dosierung.
Ansonsten erhielten die Patienten außer der üblichen Endokarditisprophylaxe keinerlei
Medikamente.
4.4.10
 
Nebenbefundliche Komplikationen
Weitere Komplikationen, die in den Nachuntersuchungen diagnostiziert wurden, werden
im Folgenden nur in tabellarischer Weise aufgeführt.
Tabelle 19: Nebenbefundliche Komplikationen
Patient TAPVR-Typ Komplikation
„ka“ I Minderwuchs
„wd“ I Trichterbrust; Minderwuchs
„lp“ III EEG-Störungen; antikonvulsive Therapie
„hs“ III Zwerchfellparese rechts ohne kardio-pulmonale
Beeinträchtigung
„st“ I mentale Entwicklungsverzögerung
„bs“ II Analatresie mit OP (6 Monate post-TAPVR-OP)
4.4.11
 
Gesamtmortalität
Von den 34 Patienten, bei denen im Klinikum Aachen eine Korrekturoperation einer
totalen Lungenvenenfehlmündung durchgeführt wurde, verstarben im Frühverlauf 5.
Drei dieser vier Patienten („kj“,„mk“ und „yh“) verstarben noch am Operationstag, ihre
Kasuistik ist bereits erläutert worden. Ebenfalls erwähnt wurden die Fälle der Patienten
„rx“ (TAPVR-Typ III), welcher am 19.postoperativen Tag verstarb, und der Fall des
Patienten „kh“, welcher 5 Monate nach der Operation verstarb.
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Abbildung  28: Kaplan-Meier-Kurve zur Gesamtmortalität (n=34)
Im Langzeitverlauf ist Mortalität null.
Die Gesamtmortalität beträgt somit 5, entsprechend 14,7% (5/34) des
Gesamtkollektives.
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5
 
Analysierende Ergebnisse
5.1
 
Einfluß des TAPVR-Types auf die Mortalität
Alle 5 verstorbenen Patienten gehörten zur Gruppe der suprakardialen Fehlmündungen
(TAPVR-Typ I). Ein signifikanter Zusammenhang ergab sich trotzdem nicht: hier zeigt
der Pearson-Index ein p =0,1185.
5.2
 
Einfluß des Geschlechtes auf die Mortalität
Die folgenden Angaben werden wieder für unser Gesamtkollektiv von 34 Patienten
erhoben. Von den 22 Jungen unseres Kollektives verstarben 3 (= 13,6%). Von den 12
Mädchen verstarb im Untersuchungszeitraum 1 (= 8,3%). Ein Zusammenhang zwischen
Geschlecht und Mortalität besteht in unserem Patientenkollektiv nicht (p =0,64649).
5.3
 
Einfluß von Frühgeburtlichkeit und Geburtsgewicht auf
die Mortalität
Betrachtet man die Frühgeburtlichkeit und das Geburtsgewicht in Bezug auf die
Mortalität (bezogen auf alle 34 Patienten und die gesamte Mortalitätsrate), so ergibt sich
kein signifikanter Zusammenhang. Von 7 Kindern, welche vor der 38
Schwangerschaftswoche entbunden wurden, waren 3 (= 42,9%) unter den Verstorbenen,
4 leben. Von den 25 Kindern, welche zwischen der 38 und 42 SSW geboren wurden,
verstarben 2 (= 8%).
<38. SSW 38.-42. SSW
verstorben 3 2
lebend 4 25
gesamt 7 27
Ebenfalls ergibt sich kein Zusammenhang zwischen dem Geburtsgewicht und der
Mortalität. Bei den Kindern mit einem Geburtsgewicht kleiner als 2500 Gramm (n =6)
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verstarben 2 (=33,3%), von denen darüber (n=26) verstarben 3 (=11,5%). Der Pearson-
Test ergab für diese Relation ein p=0,32432.
<2500 Gramm 2500 Gramm
verstorben 2 3
lebend 4 23
gesamt 6 26
5.4
 
Einfluß des Alters bei Operation auf die Mortalität und
die Intensivliegezeit
Von 3 Kindern, welche am ersten Lebenstag operiert wurden, verstarben 2, und unter
den im ersten Lebensmonat (bis zum 31.Tag) operierten Kindern befanden sich alle 5
verstorbenen Patienten.
1-31 Tage >31 Tage
verstorben 4 0
lebend 18 12
gesamt 22 12
Der Pearson-Test zeigte hier ein p =0,11584. Ein signifikanter Zusammenhang konnte
nicht nachgewiesen werden. Gleiches gilt für den Zusammenhang zwischen dem Alter
zum Operationszeitpunkt und der Liegezeit auf der Intensivstation. Auch hier konnte
kein signifikanter Zusammnenhang nachgewiesen werden (p =0,31187)
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5.5
 
Einfluß des Gewichtes zum Operationszeitpunkt auf die
Mortalität
Das durchschnittliche Gewicht der 5 verstorbenen Patienten lag zum Zeitpunkt der
Operation mit 3029 Gramm nicht wesentlich niedriger als das der übrigen überlebenden
Patienten (3340 Gramm). Es ergab sich kein Zusammenhang (p =0,32432).
5.6
 
Einfluß des präoperativen klinischen Zustandes auf das
Ergebnis
Der klinische Zustand der TAPVR-Patienten präoperativ spiegelte sich in der Einteilung
der Operationsindikation in Notfälle, dringliche und elektive Eingriffe wieder.
Von den 9 Patienten, welche als Notfälle operiert worden waren, verstarben 4 („kj“,
„rx“, „mk“ und „kh“); bei den Patienten mit einer dringlichen Operationsindikation (n
=9) kam es zu einem Todesfall („yh“). Kein Patient verstarb nach der elektiv
durchgeführten Operation (n =16).
Notfall-OP dringliche
OP
elektive OP
verstorben 4 1 0
lebend 5 9 16
gesamt 9 9 16
Bei dieser Relationen zeigte der Pearson-Test mit einem p =0,4572 keinen signifikanten
Zusammnenhang für die Korrellation ‘Notfall-OP’ versus ‘Mortalität’, ebenso für die
Korrellation ‘dringliche OP’ versus ‘Mortalität’ (p =0,9752)
Der klinische Zustand präoperativ hatte ebenfalls keinen signifikanten Einfluß auf die
durchschnittliche postoperative Liegezeit auf der Intensivstation (‘Notfälle’ verblieben
durchschnittlich 13,6 Tage, ‘dringliche’ 15,3 Tage und ‘elektive’ Patienten 7,8 Tage auf
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der Intensivstation). Die Spearman Korrelation zeigt ein p =0,36096 für die Notfälle und
ein p=0,2948 für die dringlich operierten Patienten.
Die Aussagen über die Dauer des gesamten Krankenhausaufenthaltes sind ebenfalls
nicht statistisch unterschiedlich (‘Notfälle’ 26,8 Tage, ‘dringliche’ 29,8 Tage und
‘elektive’ Fälle 25,4 Tage, p=0,39725 für Notfälle, p =0,3074 für dringlich operierte
Patienten).
5.7
 
Die präoperative kardiale Situation und der Einfluss auf
das Ergebnis - die linksventrikuläre Situation
Von den 34 untersuchten Patienten hatten präoperativ 6 Fälle echokardiographisch einen
sehr kleinen linken Ventrikel mit schwacher Kontraktilität, 13 einen mit mäßiggradig
eingeschränkter Pumpfunktion bei ausreichender Ventrikelgröße und 15 einen mit
normaler Kontraktilitätsamplitude und normaler Ventrikelgröße. Aus der Gruppe der
Patienten mit schlechter Ventrikelfunktion verstarben 2, bei den anderen 3 Todesfällen
handelte es sich um Patienten der mittleren Gruppe. Der Pearson-Test brachte für diesen
Zusammenhang kein signifikantes p (p =0,8835).
Die Patienten mit einer schlechten linksventrikulären Funktion zeigten jedoch während
ihres stationären Aufenthaltes deutlich mehr Komplikationen als die übrigen Patienten:
neben den beiden am Operationstag wegen schlechten Kreislaufverhältnissen
verstorbenen Patienten zeigten die Patienten „jt“ (post-op Knotenrhythmus), „hc“
(zweizeitiger Sternumverschluß wegen marginaler Kreislaufverhältnisse) und „hs“
(ausgeprägtes ‘capillary-leak’-Syndrom) postoperative Komplikationen. Bei den 13
Patienten mit mäßiger linksventrikulärer Funktionseinschränkung kam es neben den 2
Todesfällen zu 3 Komplikationen (zweimal Rhythmusstörungen bei den Patienten „ha“
und „ka“ sowie einem Pleuraerguß bei Patient „lp“). Ähnliche Komplikationen gab es
bei den 15 Patienten mit guter linksventrikulärer Funktion zweimal: „hj“ und „ce“
zeigten ebenfalls ein ausgeprägtes ‘capillary-leak’-Syndrom postoperativ.
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Trotzdem ließ sich auch für diesen Zusammenhang keine Signifikanz feststellen:
p=0,2397.
linksventrikuläre Funktion
präoperativ
gesamt Komplikationen Mortalität
gut 14 2 0
mittel 12 3 3
schlecht 6 3 2
Ein signifikanter Zusammnenhang zwischen den Variabeln ‘linksventrikuläre Funktion’
und ‘Mortalität’ konnte nicht nachgewiesen werden (p =0,8835).
Trotz der Häufung der Komplikationen konnte zwischen der linksventrikulären
Funktion und der Komlkationsrate auch kein signifikanter Zusammenhang
nachgewiesen werden: p=0,2363.
Bei den überlebenden 29 Patienten konnte auch kein signifikanter Zusammenhang
zwischen den Faktoren ‘schlechter linker Ventrikel präoperativ’ und ‘verlängerte
Intensivliegezeit’ nachgewiesen werden: hier lag die Spearman Correlation bei
p=0,60050.
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5.8
 
Entwicklung der linksventrikulären Funktion vom
präoperative Status bis zum Nachuntersuchungszeitpunkt
für die einzelnen Typen der TAPVR
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Abbildung 28: - für TAPVR-Typ I
(n =17)
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Entwicklung der LV-Fkt- bei TAPVR-Typ II
Abbildung 29: - für TAPVR-Typ II
von den 5 operierten Patienten dieser Gruppe wurden die beiden
‘lost’-Fälle „wa“ und „ss“ nicht mitaufgeführt (n =3)
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Entwicklung der LV-Fft. bei TAPVR-Typ III
Abbildung 30: - für TAPVR-Typ III
(n = 11)
Bei diesen grafischen Darstellungen der prä- und postoperativen Bewertungen der
linksventrikulären Funktion wurden in der präoperativen Auswertung nur die Fälle
berücksichtigt, die später auch in das Follow-up eingingen.
Somit zeigen alle Patienten im Langzeitverlauf eine gute bis sehr gute Kontraktilität
ihres linken Ventrikels und eine normale Größe, und zwar unabhängig von Ihren prä-
operativen Ausgangsbefunden.
Wir berechneten die Signifikanz nur für den Typ I und den Typ III, da bei Typ II (und
IV) die Fallzahl zu klein ist. Die Verbesserung des echokardiografisch festgestellten
linksventrikulären Befundes war für die Patienten mit suprakardialer
Lungenvenenfehlmündung nicht signifikant (p=0,2406). Wohl aber für die infrakardiale
Fehlkonnektion ließ sich eine Signifikanz nachweisen, hier zeigt das p =0,0059. Damit
ist statistisch der Nachweis geführt, daß sich durch die Operation die linksventrikuläre
Funktion bei der TAPVR-Typ III signifikant bessert.
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5.9
 
Präoperative Pulmonalvenenobstruktion und der Einfluß
auf das Ergebnis
Eine echokardiographisch nachweisbare Lungenvenenstenose war in 7 Fällen
präoperativ vorhanden. Von diesen Patienten verstarben 2, bedeutsame Komplikationen
traten in 3 weiteren Fällen auf („hc“, Rhythmusstörungen; „tj“, zweizeitiger
Sternumverschluß wegen schlechter Kreislaufverhältnisse; „wd“, ‘capillary-leak’-
Syndrom). Bei den 27 Patienten ohne präoperative pulmonal-venöse Obstruktion kam es
ebenfalls zu zwei („ha“, „rx“) Todesfällen und zu 6 Komplikationen.
verstorben Komplikationen gesamt
Pulm.-venöse Stenose 2 3 7
keine pulm.-venöse Stenose 2 6 27
Die präoperativ vorhandene isolierte Lungenvenenstenose stellte keinen signifikanten
Risikofaktor für die Mortalität (p =0,12144) und die Komplikationen (p =0,3065) dar.
5.10
 
Pulmonaler Hochdruck und der Einfluß auf das
Ergebnis
Von 18 Kindern, welche präoperativ eine Herzkathederuntersuchung erhielten, hatten 10
einen pulmonalen Hochdruck mit Werten des Quotienten aus dem systolischen rechten
Ventrikeldruck und dem systolischen linken Ventrikel größer oder gleich 1. Unter
diesen Kindern befanden sich 3 der an kardialer Ursache verstorbenen Patienten (und
auch der Patient „kh“). Unter den übrigen 8 Fällen mit nicht-systemischen Druckwerten
im kleinen Kreislauf fand sich kein Todesfall.
Der Pearson-Test ist für diesen Zusammnenhang nicht signifikant: p =0,08969.
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Quot. RVPsys/LVPsys  <
1
Quot. RVPsys/LVPsys   1
lebend 8 7
verstorben 0 3
gesamt 8 10
Bezüglich des Zusammenhanges ‘pulmonaler Hochdruck’ und ‘Intensivliegezeit’ zeigt
sich ebenfalls kein signifikanter Zusammenhang: Spearman Correlation p =0,21147.
Gleiches gilt für die Korrelation ‘pulmonaler Hochdruck’ und ‘Beatmungsdauer’. Hier
ist das p =0,3125.
Die Auswertung der Druckwerte im Pulmanalarterienstamm zeigt das gleiche Resultat
bezüglich des Ergebnisses (p =0,0972).
5.11
 
Operationstechnik und der Einfluß auf das Ergebnis
In unserem Patientengut wurde in 97% d.F. eine Totalkorrektur des Vitium cordis
(abgesehen von dem intraoperativen ASD-Verschluß) durchgeführt, lediglich bei dem
Patienten „lh“, TAPVR-Typ IV, war von Anfang an ein zweizeitiges Vorgehen geplant.
Diesem Patienten ging es postoperativ gut, im Langzeitverlauf zeigten sich keine
Komplikationen; die allgemeine Entwicklung des Jungen verlief normal. Die zweite
Korrekturoperation ist jedoch noch nicht durchgeführt worden.
Ein intraoperativer Shuntverschluß bzw. ASD-Verschluß war in 13 Fällen durchgeführt
worden, in 12 Fällen war ein teilweiser Verschluß bzw. eine Einengung des
Vorhofseptumdefektes durchgeführt worden und bei 7 Patienten wurde kein Verschluß
durchgeführt.
Von den Kindern mit einem vollständigen Verschluß waren präoperativ in der
echokardiografischen Untersuchung viermal der linke Ventrikel als klein und schlecht
kontraktil diagnostiziert worden, bei den anderen 8 Kindern lagen normalgroße linke
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Ventrikel und gute Kontraktilität vor. Bei den vollständig offen gelassenen
Vorhofseptumdefekten waren präoperativ 2 als normal und 5 als mäßig klein und mit
mittelgradig eingeschränkter linksventrikulärer Kontraktilität diagnostiziert worden.
Bei den Patienten, bei denen intraoperativ der ASD-Verschluß durchgeführt worden
war, kam es dreimal postoperativ zu einem ‘capillary-leak’-Syndrom und zu 2 kardial
bedingten Todesfällen. Bei den Patienten, bei denen ein nur teilweiser Verschluß bzw.
kein Verschluß vorgenommen worden war, kam es ebenfalls zu zwei kardial bedingten
Todesfällen, einmal zu einem zweizeitigen Sternumverschluß wegen postoperativer
Kreislaufdepression und in 5 Fällen zu postoperativen Rhythmusstörungen
unterschiedlichsten Charakters.
Patienten mit einem intraoperativen ASD-Verschluß brauchten im Anschluß an die
Operation im Durchschnitt 3,2 (2-8) Tage eine Kreislaufunterstützung durch Adrenalin,
diejenigen ohne bzw. nur teilweisen ASD-Verschluß brauchten diese Unterstützung 4,4
(1-12) Tage.
verstorben
(kardiale Ursache)
lebend
ASD-Verschluß 2 11
kein oder teilweiser
 ASD-Verschluß
2 19
Der Pearson-Test zeigt in Bezug auf die Relation ‘intraoperativer ASD-Verschluß’ und
‘Mortalität’ ein nicht signifikantes p =0,60624.
Die Patienten mit einem intraoperativen Shuntverschluß mußten postoperativ im
Durchschnitt 7 Tage beatmet werden, diejenigen, bei denen der ASD ganz oder
teilweise offen gelassen wurde, mußten 6,9 Tage nachbeatmet werden. Ein signifikanter
Unterschied ergab sich nicht (p =0,8721).
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Auch in Bezug auf die postoperative Adrenalinverabreichungsdauer konnte kein
signifikanter Unterschied errechnet werden: die Spearman-Korrelation zeigt ein
p=0,1315.
5.12
 
Einfluß der Stillstandzeit auf den
Krankenhausaufenthalt und die Beatmungsdauer
Ein Einfluß der intraoperativen Stillstandzeit, welche im Mittel 41,6 Minuten dauerte,
auf die gesamte Krankenhausaufenthaltsdauer (Mittel 26,4 Tage) konnte nicht
nachgewiesen werden. Der Spearman-Korrelationkoeffizient zeigte ein p =0,2004. Dies
gilt auch im Hinblick auf die postoperative Beatmungsdauer (Mittel 6,1Tage), hier lag
das p =0,1278. (Bei diesen beiden Berechnungen wurden sowohl die 4 an kardialer
Ursache als auch der ebenfalls, wenn auch nicht an kardialer Ursache verstorbene
Patient „kh“ nicht mit einbezogen, n= 29).
5.13
 
Einfluß der extrakorporalen Bypasszeiten auf die
Beatmungszeit und den Krankenhausaufenthalt
Die Bypasszeiten, die Zeit, in der die Patienten vor und nach der Stillstandzeit mit der
extrakorporalen Zirkulation (Herz-Lungen-Maschine) unterstützt wurden, lagen im
Mittel bei 50 (29-102) Minuten. Diese Zeit ist abhängig von vielen Faktoren, z.B. von
der Abkühlung, der Aufwärmgeschwindigkeit oder der Anastomose.
Um zu sehen, ob die Bypasszeiten einen Einfluss auf die postoperative Phase haben,
teilten wir das Kollektiv willkürlich in zwei Gruppen ein: Patienten, die eine Bypasszeit
von weniger als dem errechneten Mittelwert von 50 Minuten hatten und solche mit einer
längeren Bypasszeit.
Ein signifikanter Einfluß auf die postoperative Beatmungsdauer ließ sich nicht
nachweisen, diejenigen Patienten mit einer Bypasszeit von weniger als 50 Minuten
mußten postoperativ im Durchschnitt 6,3 (1-20) Tage, diejenigen mit einer Bypasszeit
über 50 Minuten 8,3 (1-29) Tage nachbeatmet werden (p =0,0745).
Patienten mit einer Gesamtbypasszeit von weniger als 50 Minuten verblieben im
Durchschnitt 25,2 (14-51) Tage im Krankenhaus, diejenigen mit einer Bypasszeit von
98
mehr als 50 Minuten 28,7 (18-55) Tage. Ein signifikanter Unterschied entstand nicht:
p=0,0921.
5.14
 
Komplizierte Form der TAPVR und ihre Bedeutung für
den postoperativen Verlauf
Bei 8 Patienten war die Diagnose einer zusätzlichen kardialen Mißbildung erhoben
worden. Sie zählen damit zu der komplizierten Form der totalen
Lungenvenenfehlmündung. Von diesen Kindern verstarben 2 (= 25%). Es handelt sich
um die Patienten „kj“(TAPVR-Typ I; ‘double outlet right ventricle’ und zusätzlich in
den linken Vorhof fehlmündende Lebervenen) und „yh“(TAPVR-Typ I;
‘univentrikuläres Herz’ und ‘Coarcatio aortae’). Die Patienten „rx“ und „mk“ verstarben
ohne eine derartig komplizierende Diagnose aufgezeigt zu haben.
Die überlebenden Patienten mit der komplizierten Form der TAPVR verblieben im
Durchschnitt 13,4 Tage (20 Tage) auf der Intensivstation und 33,6 Tage (22 Tage) in
stationärer Behandlung. Die Überlebenden des gesamten Restkollektives verblieben im
Schnitt 10,1 Tage (7 Tage) auf der Intensivstation und 24,9 Tage (26 Tage) im
Krankenhaus. Hier ergibt sich kein signifikanter Zusammenhang (p =0,67971)
lebend verstorben Intensivbehandlung
(durchschnittl. Tage)
Stat. Behandlung
(durchschnittl. Tage)
Kompl. Form der
TAPVR
6 2 13,4 33,6
unkomplizierte
Form der TAPVR
24 2 10,1 24,9
gesamt 30 4 11,2 26,5
Bei den Angaben zur Mortalität gehen n= 34 Patienten ein;
bei den Angaben zu den stationären Liegezeiten gehen n= 29 (abzüglich aller verstorbenen Patienten) ein
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In Bezug auf die komplizierte Form der TAPVR und die Mortalität konnte kein
signifikanter Zusammenhang festgestellt werden (p =0,18395).
In der weiteren Entwicklung wiesen in der jeweiligen letzten Nachuntersuchung alle
Patienten einen guten Allgemeinzustand und eine stabile, unkomplizierte Entwicklung
ihrer kardialen Situation auf.
5.15
 
Echokardiographie versus Herzkatheteruntersuchung
In unserem Patientenkollektiv wurde die Diagnose einer totalen
Lungenvenenfehlmündung mit korrekter Typ-Angabe in der Echokardiographie (n =34)
in 33 Fällen, das entspricht 97%, gestellt. Dieser Fall wurde auch in der anschließenden
Herzkatheteruntersuchung fehlgedeutet.
Zudem wurde in 21 Fällen zusätzlich eine Herzkatheteruntersuchung durchgeführt. Hier
wurde in zwei Fällen nicht die korrekte Diagnose gestellt; zweimal wurde das Ergebnis
als Cor triatriatrum, in einem Fall mit Vorhofscheidewanddefekt fehlgedeutet. Somit
liegt hier die Fehldiagnoserate bei 9,5% bzw. bei 90,5% korrekten Ergebnissen.
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Zusammenfassung der Ergebnisse
Zwischen 1988 und 1996 wurden in der Klinik für Herz-, Thorax- und Gefäßchirurgie
des Universitätsklinikums Aachen 34 Patienten mit einer totalen
Lungenvenenfehlmündung operiert. Hierbei lagen 17 Fälle mit einer suprakardialen, 5
Fälle mit einer kardialen, 11 Fälle mit einer infrakardialen und ein Fall mit einer
gemischten Form der Lungenvenenfehlkonnektion vor. Bei den 22 Jungen und 12
Mädchen dieses Kollektives, die zwischen der 32. und 40. Schwangerschaftswoche
geboren wurden, lag das durchschnittliche Geburtsgewicht bei 2960 Gramm (1010 -
4080 Gramm). Die Kinder wurden überwiegend noch im ersten Monat nach der Geburt
(zwischen dem 1. und 106.Tag nach Geburt, ausgenommen ein Fall, welcher erst im 10.
Lebensjahr operiert wurde) operiert, nachdem zuvor die Diagnostik zum Teil mittels
Herzkatheterisierung und immer mittels Dopplerechokardiographie durchgeführt wurde.
Bei 8 Patienten wurden zusätzliche kardiale Mißbildungen diagnostiziert. Wegen zum
Teil schlechter Kreislaufverhältnisse mussten präoperativ 17 Kinder intubiert werden,
15 von diesen benötigten zusätzlich eine Kreislaufunterstützung durch
Katecholamingaben. Trotzdem mussten 9 Kinder unter Notfallbedingungen innerhalb
von 12 Stunden nach Indikationsstellung operiert werden, bei weiteren 9 Kindern wurde
eine dringliche Operationsindikation (innerhalb von 72 Stunden) gestellt. Die übrigen
16 Kinder konnten elektiv operiert werden.
Bei der Operation wurde immer eine vollständige Korrektur des Herzfehlers unter
Verwendung der Herz-Lungen-Maschine, Hypothermie und Kreislaufstillstand
angestrebt, dies war mit Ausnahme des einzigen Falles mit einer gemischten Form der
Lungenenvenenfehlmündung auch immer möglich. Der obligatorische
Vorhofseptumdefekt wurde bei diesen Operationsverfahren in 13 Fällen vollständig und
in den übrigen Fällen nur teilweise oder gar nicht verschlossen. Die Operation dauerte
im Mittel 190 Minuten (130-320 Minuten) bei einer Stillstandzeit von 42 Minuten (29-
59 Minuten).
Perioperativ verstarben 3 Patienten. Die übrigen Patienten verblieben im Mittel 11,2
Tage (3 - 34 Tage) auf der Intensivstation, bei 61,3% entwickelten sich postoperative
Komplikationen, in zwei Fällen führten diese Komplikationen zum Exitus, die übrigen
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29 Patienten konnten nach durchschnittlich 26,5 Tagen (14 - 55 Tage) das Krankenhaus
verlassen.
Obwohl alle 5 verstorbenen Patienten (dies entspricht einer Mortalität von 14,7% in
unserem Gesamtkollektiv) dem suprakardialen Typ der totalen
Lungenvenenfehlmündung zugeordnet waren, konnte kein signifikanter Zusammenhang
nachgewiesen werden. Ebenfalls ohne statistischen Einfluß auf das Operationsergebnis
und den postoperativen Verlauf blieben der Geburtszeitpunkt, das Geburts- und
Operationsgewicht, das Geschlecht, das Operationsalter, die präoperativ
echokardiographisch eingeschätzte Herzkontraktilität, kardiale Zusatzerkrankungen
sowie die Operationsindikation. Weiterhin konnte kein statistisch signifikanter
Zusammenhang zwischen einer präoperativen Pulmonalvenenobstruktion oder einem
pulmonalen Hochdruck und dem postoperativen Ergebnis erkannt werden.
Die überlebenden 29 Patienten des Kollektives konnten abzüglich eines aus dem
Einzuggebiet verzogenen Kindes über durchschnittlich 40,7 Monate (5 - 90 Monate)
nachuntersucht werden. Es konnte gezeigt werden, daß die Patienten sich (zum Teil
signifikant) sowohl in kardialer Hinsicht als auch vom Allgemeinzustand her gut
entwickelten, lediglich in Bezug auf das Längenwachstum und die Gewichtsentwicklung
blieben sie größtenteils hinter nicht operierten Altersgenossen zurück.
Reoperationen wurden in unserem Kollektiv in 5 Fällen (17,9%) durchgeführt, in zwei
Fällen war dies noch im Frühverlauf während des ersten Krankenhausaufenthaltes der
Fall, in den anderen beiden Fällen wurde zu einem späteren Zeitpunkt der zuvor offen
gelassene ASD operativ verschlossen. Eine Reoperationen wurde wegen einer einer
Anastomosenengstelle durchgeführt.
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Diskussion
In der vorliegenden Arbeit wurden retrospektiv die 34 Patienten mit der Diagnose einer
totalen Lungenvenenfehlmündung, welche zwischen 1988 und 1996 an der Klinik für
Herz-, Thorax- und Gefäßchirurgie der Rheinisch-Westfälischen-Technischen
Hochschule einer Korrekturoperation zugeführt wurden, mit den präoperative Befunden,
dem operativen und postoperativen Verlauf und den Langzeitergebnissen untersucht.
Allein die Zahl von 34 Patienten in 8 Jahren zeigt, daß es sich bei der totalen
Lungenvenenfehlmündung um ein relativ seltenes Krankheitsbild handelt, nur bei etwa
0,4% aller angeborenen Herzfehler liegt diese Diagnose vor (35). Nach früheren großen
Untersuchungsserien in den 60er und 70er Jahren (10, 16, 17, 45,) und den neueren
veröffentlichten Übersichtsarbeiten der 80er und 90er Jahre (3, 13, 21, 22, 46, 50, 51,
62, 64, 91, 94) zeigt es sich jedoch, daß unser Patientenkollektiv durchaus groß genug
war, um vergleichbare Ergebnisse zu erzielen.
In dieser Untersuchung befanden sich 17 Kinder mit einer Lungenvenenfehlkonnektion
vom suprakardialen Typ (Typ I), 5 vom kardialen Typ (Typ II) und 11 vom
infrakardialen Typ (Typ III); ein Kind wies eine gemischte Form (Typ IV) der
Fehlmündung auf. Diese Häufigkeiten finden sich auch in den oben genannten Arbeiten,
ebenso wie die in unserem Kollektiv angetroffene Anzahl von 5 Fällen mit begleitenden
weiteren angeborenen Herzfehlern, welche zu den komplizierten Formen der totalen
Lungenvenenfehlmündung gehören (15, 16, 17, 18). Lediglich in der Arbeit von S. Sano
aus dem Jahr 1988 (64) wird diese korrelative Häufigkeit verneint. Keine größeren
Unterschiede gibt es in Bezug auf die Geschlechterverteilung in unserer und den
vergleichbaren Gruppen, wie in allen anderen Studien ergab sich auch bei uns eine
leichte Jungenwendigkeit von 1,8 : 1. Früher wurde besonders der Unterschied in der
infrakardialen Gruppe herausgestellt (36, 43, 46), wobei auch in unserer Untersuchung
ein Überwiegen der Jungen gegenüber den Mädchen dieses Types von 2,7 : 1 festgestellt
wurde - allerdings lagen bei uns ähnliche Verhältnisse auch in der suprakardialen
Gruppe vor und in der allerdings zahlenmäßig kleinen Gruppe der kardialen
Fehlkonnektion gab es sogar ein Überwiegen der Mädchen.
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Was die Situation unserer Patientengruppe zum Zeitpunkt der Geburt betrifft, so
konnten wir feststellen, daß sich weder das Gestationsalter, noch Körperlänge und -
gewicht wesentlich von einem Kollektiv gesunder Schwangerschaften und Kinder
unterschieden. Wie schon Rudolph 1974 (48) beschrieb, ist dies auch nicht zu erwarten,
denn bei der fetalen Zirkulation wird der Lungenkreislauf weitgehend ausgespart, so daß
sich ein erhöhter pulmonaler Blutfluß oder eine Obstruktion des Lungenvenenflusses
kaum auswirken können. So konnte auch bei den allerdings nur unvollständig erhobenen
Apgarwerten kein weiterer wesentlicher Unterschied zu einem gesunden
Vergleichskollektiv herausgearbeitet werden.
Seit der ersten erfolgreichen Korrekturoperation einer totalen Lungenvenenfehlmündung
im Jahr 1951 durch Muller (60) konnte durch Untersuchungen an größeren
Patientenkollektiven die Wichtigkeit einer frühzeitigen Diagnose und einer
präoperativen Stabilisierung des Zustandes der Patienten herausgearbeitet werden (13,
21, 50, 51, 64). Von entscheidendem Einfluß auf das Outcome der Patienten nach der
Operation ist jedenfalls der präoperative Zustand (81). Hier konnte durch Verbesserung
der intensivmedizinischen Maßnahmen in der Neonatologie, besonders durch
frühzeitige Intubation, Korrektur der metabolischen Azidose und Dopamin-Infusionen
zur Steigerung des kardialen und urinalen Outputs der Anteil der Patienten, welche als
Notfall nach den ersten Stunden der Diagnosesicherung operiert werden mussten,
deutlich gesenkt werden (50). Auch in unserem Kollektiv wurden nur 26,5% aller 34
Patienten als Notfälle operiert, wobei sich der Zustand der Kinder mit einer
Lungenvenenfehlmündung vom infrakardialen Typ(Typ III) mit 36,4% Notfällen am
schlechtesten stabilisieren ließ. Dies deckt sich mit den Ergebnissen der Studie von
Sano aus dem Jahr 1989, in der 44 Patienten untersucht worden waren (64).
Trotz den 9 Notfällen und weiteren 9 Patienten, welche in unserem Kollektiv mit einer
dringlichen Operationsindikation eingestuft wurden, konnte kein signifikanter
Zusammenhang zwischen dieser Tatsache und der postopeativen Mortalität
nachgewiesen werden. Eindeutig ist jedoch auch in unserer Untersuchung, daß unter den
16 elektiv operierten Patienten kein Todesfall zu verzeichnen war. Diese Aussage deckt
sich weitgehend mit den von Cobanoglu 1993 veröffentlichten Zahlen, in denen
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ebenfalls eine Häufung der Mortalität mit der Notfalloperation verbunden war; hier war
jedoch noch eine Signifikanz für diese Korrelation festgestellt worden (21).
Ebenfalls in dieser Übersichtsarbeit (21) wurden weitere präoperative Befunde und ihr
Einfluß auf die operative Mortalität beleuchtet:
die präoperative Intubation
die präoperative Gabe von positiv-inotropen Medikamenten
das Operationsgewicht
das Alter zum Operationszeitpunkt
das Geburtsgewicht
die präoperativen pulmonal-venösen Obstruktionen
Nur zwischen der präoperative Intubation und der operativen Mortalität konnte hier ein
signifikanter Zusammenhang nachgewiesen werden. Alle übrigen aufgeführten Befunde
blieben ohne statistischen Einfluß. Zu ähnlichen Ergebnissen kam Bando (50), der
zwischen 1966 und 1995 insgesamt 105 Kinder nach Korrekturoperation einer TAPVR
untersuchte. Er stellte fest, daß ein signifikanter Einfluß der oben genannten Variabeln
bis 1990 gegeben war, bei den danach operierten Kindern (ab 1991) jedoch keine
Signifikanz mehr nachweisbar war. Dies deckt sich mit unseren
Untersuchungsbefunden. Weder das Geschlecht, die Frühgeburtlichkeit oder ein
geringes Geburtsgewicht, noch das Alter und das Gewicht zum Operationszeitpunkt
zeigten in unserer Untersuchung eine signifikante Beeinflussung in Hinsicht auf die
Mortalität.
Von den 7 Patienten in unserem Kollektiv mit einer pulmonal-venösen Stenose
präoperativ wurden nur 5 als Notfall operiert. Einen signifikanten Einfluß auf die
Mortalität oder die postoperativen Komplikationen konnten wir im Gegensatz zu Bondo
1995, aber im Einklang mit den Untersuchungsergebnissen von Cobanoglu 1993 oder
auch Raisher 1992 (67) nicht nachweisen.
105
Sano gibt in seinen Untersuchungen an (64), eine höhere Mortalitätsinzidenz für den
infrakardialen Typ (Typ III) der totalen Lungenvenenfehlmündung gefunden zu haben,
vor allem, da dieser Typ besonders häufig mit einer pulmonal-venösen Obstruktion
einhergehe. Aus unseren Untersuchungen können wir diese Aussage nicht stützen,
obwohl die Inzidenz für eine pulmonal-venöse Obstruktion auch in userem Kollektiv für
den infrakardialen Typ mit 5 Fällen (5/11) besonders hoch lag. Dennoch verstarb keiner
dieser Patienten und auch die Langzeitergebnisse sind gut.
In allen Übersichtsarbeiten (13, 21, 50, 51, 64) kommt man zu der Übereinkunft, daß die
operative Korrektur nach der Diagnostik und der präoperativen Stabilisierung dann
schnell und auch in jüngstem Lebensalter angegangen werden sollte, da das Alter der
Patienten zum Operationszeitpunkt keinen Einfluß auf das Ergebnis hat. In unserer
Untersuchung wurden die Kinder im Durchschnitt am 27. Tag nach der Geburt, also
noch im ersten Lebensmonat, operiert. Ein signifikanter Einfluß ließ sich bekanntlich
nicht nachweisen, doch von den 3 am 1.Lebenstag (allerdings als Notfälle) operierten
Kindern verstarben postoperativ zwei. Aufgrund dieser Tatsachen meinen wir, daß eine
Korrekturoperation der totalen Lungenvenenfehlmündung dann besonders risikoreich
ist, wenn sich präoperativ nicht eine ausreichende Stabilisierung der Patienten erreichen
läßt.
Die Diagnosesicherung einer totalen Lungenvenenfehlmündung läßt sich ebenso wie die
Typ-Einteilung durch zwei Methoden erzielen: durch eine Herzkatheterisierung und
durch eine zweidimensionale Echo-Doppleruntersuchung. In unserem Kollektiv wurden
alle Kinder präoperativ geschallt, 20 von ihnen wurden zusätzlich angiografiert.
Betreffend der Diagnosesicherheit konnten wir kaum Unterschiede feststellen, mit der
Echokardiografie erzielten wir 94,2% richtige Diagnosen, mit der Angiografie waren es
95%.
Im Gegensatz zu Sano (64) konnten in unserem Kollektiv jedoch zwei Patienten
während der Angiografie durch eine Ballon-Atriostomie nach Rashkind präoperativ
stabilisiert werden. Dies spricht ebenso wie die genaueren Untersuchungsergebnisse bei
der komplizierten Form der Lungenvenenfehlmündung, wenn diese mit zusätzlichen
Herzfehlern vergesellschaftet ist, für eine Angiografie. Trotzdem sehen wir, ebenso wie
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in anderen Untersuchungsergebnissen (21, 50, 64), daß die Herzkatheteruntersuchung in
der heutigen Zeit Ausnahmefällen vorbehalten bleiben sollte.
Die routinemäßige Untersuchung bei Verdacht auf einen angeborenen Herzfehler stellt
heutzutage sicherlich die zweidimensionale Echokardiografie dar. Goswami konnte
1993 zeigen, daß auch in großen Untersuchungen (35000 untersuchte Patienten, 110
Fälle mit TAPVR hierunter) eine korrekte Diagnosestellung und auch eine korrekte
Lageeinschätzung bei der Lungenvenenfehlmündung durch Echokardiografie möglich
ist (14). Zu ähnlichen Ergebnissen kommt auch Reddy (54).
In einer Untersuchung von 1994 versuchte Choe, die Diagnostik durch eine Magnet-
Resonanz-Tomografie aufzuwerten (68). Obwohl er auch durch diese Untersuchung bei
7 von 7 Fällen zu einer richtigen Diagnose kam, bleibt diese Untersuchungsmethode
wegen seines Aufwandes gerade bei Neugeborenen im Vergleich zu der routinierten
Herzkatheteruntersuchung sicherlich eine Ausnahme. In unserer Klinik wurde dieses
Verfahren nicht angewendet. Inwieweit die In-utero Diagnostik durch
Dopplerechokardiografie einen entscheidenen Diagnosevorteil bringen wird, bleibt
abzuwarten, da alle bisher veröffentlichten Fälle (69, 70, 72) sich auf Einzelfälle
beziehen und eine größere Studie bisher nicht vorliegt. Falls dieses Verfahren einmal
sichere Ergebnisse in Bezug auf die Lungenvenenfehlmündung liefern sollte, so ist
insbesondere wegen der häufigen Notfallsituationen dieses Krankheitsbildes ein
routinemäßiger Einsatz zu fordern.
Bezugnehmend auf die Operationstechnik konnten in unserem Kollektiv keine großen
Unterschiede zu den Veröffentlichungen anderer Studien herausgearbeitet werden. Wie
überall wurden die Korrekturoperationen bei uns mit der Herz-Lungen-Maschine und in
Kreislaufstillstand in tiefer Hypothermie durchgeführt, unter Verwendung von
kardioplegischer Lösung. Von der noch in den 80er Jahren häufig verwendeten
Oberflächenkühlung der Patienten ist man inzwischen übereinstmmend abgekommen
(21, 50). Selten angewand wird auch die Technik, die Wilson 1992 als „technische
Modifikation“ beschrieb, wobei die Patienten in tiefer Hypothermie und „low-flow“-
Bypass mit kurzen Kreislaufstillstandphasen operiert werden (91).
107
Mit einer durchschnittlichen Kreislaufstillstandzeit von 41,5 Minuten, einer
Aortenabklemmzeit von 46 Minuten und einer Bypasszeit von 12,9 Minuten vor und 39
Minuten nach Kreislaufstillstand liegen unsere Zahlen im Rahmen der
Vergleichsergebnisse (51, 64, 67). Anhand der Patientin „ss“, die als einzige unseres
Patientenkollektives nicht in komplettem Stillstand operiert werden konnte, kann man
die Möglichkeit der Fortführung der Operation in einer „low-flow“-Phase
dokumentieren. Ähnliche Fälle wurden bei der vorliegenden Literatur in Zusammenhang
mit der Korrekturoperation einer TAPVR nicht beschrieben.
Als wichtigstes gemeinsames Merkmal aller Untersuchungen konnte herausgearbeitet
werden, daß das Operationsergebnis entscheidend von einer möglichst weiten,
spannungsfreien Anastomose zwischen den zuvor weit mobilisierten Lungenvenen und
dem linken Vorhof abhängt. Auch bei den von uns angewendeten Operationstechniken
wurde auf diese Tatsache besonders geachtet.
Bei dem einen Fall von gemischter Form der TAPVR (Typ IV) in unserem
Patientenkollektiv („lh“) wurde ein zweizeitiges Vorgehen gewählt, wobei zunächst nur
die infrakardial mündenden Lungenvenen mit dem linken Vorhof anastomosiert wurden.
Diese Operationstechnik wurde auch schon häufiger beschrieben (22, 67) und auch in
unserem Fall liegt eine ausgezeichnete Entwicklung im Langzeitverlauf vor, wenn auch
eine weitere Operation noch notwendig ist, um eine vollständige Korrektur zu erreichen.
Ob der die Fehlbildung begleitende Vorhofseptumdefekt in der gleichen Operation ganz,
teilweise ode gar nicht verschlossen werden sollte, konnte in unserer Untersuchung
nicht geklärt werden. Bei unseren 34 Patienten wurde der ASD in 13 Fällen komplett
verschlossen, in den übrigen Fällen wurde er gar nicht oder nur teilweise verschlossen.
Eine Signifikanz bezüglich der Mortalität, einer verlängerten Beatmungsdauer oder
Kreislaufunterstützung durch Adrenalin konnte nicht nachgewiesen werden.
Allerdings mußten bei zwei Patienten ein intraoperativ bereits verschlossener ASD
wegen schlechter Kreislaufverhältnisse wiedereröffnet werden. Auf der anderen Seite
sind in unseren Reoperationen 2 Fälle aufgeführt, bei denen der intraoperativ
offengelassene ASD wegen hämodynamischer Beeiträchtigung in einer zweiten
108
Operation verschlossen werden mußte. Ob der Vorhofseptumdefekt verschlossen wurde
oder nicht, hing in unserem Patientenkollektiv stark von dem intraoperativ gewonnenen
Eindruck des Operateurs ab, wobei besonderen Wert auf die Einschätzung der Größe
und Kontraktilität des linken Ventrikels gelegt wurde.
In anderen Untersuchungen wurde der ASD in allen Fällen routinemäßig komplett
verschlossen (3, 62), die Ergebnisse bezüglich der Mortalität unterscheiden sich bei
Cobanoglu (21) kaum, während Lupinetti (51) mit einer Mortalität von ca.5% besser
liegt. Allerdings wurde in dieser Untersuchung nicht erwähnt, ob Notfälle oder Kinder
mit einer komplizierten Form der TAPVR mit operiert wurden. Da auch in diesen
Untersuchungen kein Augenmerk auf die Möglichkeiten eines intraoperativen
Vorhofseptumverschlusses bzw. dessen Offenlassen gelegt wurden, ist eine
abschließende Klärung über Vor- und Nachteile der Operationsvariation nicht möglich.
Das postoperative Management unterscheidet sich in den Übersichtsarbeiten nicht
wesentlich von dem in unserer Klinik angewendeten Regime. Postoperative
Nachbeatmung mit moderater Hyperventilation, medikamentöse Kreislaufunterstützung
und Nachlastsenkung sind Standard (64, 67). In unserer Klinik wurden die Kinder im
Durchschnitt 6,1 Tage nachbeatmet, die Kreislaufunterstützung durch Adrenalin erfolgte
über ca. 4 Tage. Die Kinder verblieben etwa 11 Tage nach der Korrekturoperation auf
der Intensivstation und konnten im Durchschnitt nach 26,5 Tagen das Krankenhaus
verlassen. Diese Zeiträume stimmen fast genau mit den von Raisher (67) und Lupinetti
(51) genannten Zahlen überein.
Die von uns aufgelisteten Komplikationen des Patientenkollektives zeigen fast
ausschließlich Komplikationen auf, welche nach Eingriffen mit der Herz-Lungen-
Maschine bei angeborenen Herzfehlern als „normal“ bezeichnet werden können.
Pleuraergüsse, Rhythmusstörungen, Pneumonien und auch Pneumothoracis sind nach
Korrekturoperationen möglich und gehören zu den intensivmedizinisch beherrschbaren
Risiken einer solchen Operation.
Die aufgeführten Fälle von neurologischen Komplikationen, besonders postoperative
Krampfanfälle, die in unserer Untersuchung in 4 Fällen dokumentiert wurden, zeigten
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keinerlei Korrelation mit den Stillstandzeiten während der Operation. Eine Erklärung
für diese Komplikation konnte nicht gefunden werden.
In den Arbeiten über die operative Behandlung der totalen Lungenvenenfehlmündung
wird auf die postoperativen Komplikationen wenig eingegangen. Hier beschränkt man
sich auf die Aussage, daß intensivmedizinische Komplikationen beherrschbar seien. Als
wichtigste Komplikation werden persistierende pulmonale Hypertensionen genannt,
welche durch die Fortführung der anästhesiologischen Maßnahmen (Sedierung,
Paralysierung und Schmerztherapie) über die Operation hinaus zu beherrschen sind (3,
50, 51, 64, 67). Dieses Verfahren wurde auch in unserer Klinik angewendet und nur im
Fall der Patientin „ss“ mit einer fixierten pulmonalen Hypertonie konnte diese
Komplikation über die Intensivzeit hinaus dokumentiert werden. Allerdings wurden in
unserer Klinik keine intrapulmonalen Druckmessungen postoperativ durchgeführt, wie
dies in den oben genannten Arbeiten der Fall war.
Die Mortalität im Frühverlauf lag in unserem Patientenkollektiv bei 14,7% und ist damit
höher als die derzeit mit 3% - 13% (50, 51, 64, 67, 80) angegebene perioperative
Mortalitätsrate in den verschiedenen Behandlungszentren.
Hierzu muß man jedoch anmerken, daß ein Patient („mk“) uns bereits in einer desolaten
Kreislaufsituation zugewiesen wurde. Zwei weitere, ebenfalls perioperativ verstorbene
Patienten („kj“, yh“) gehörten mit ihren begleitenden schweren Herzfehlbildungen zu
den komplizierten Formen der TAPVR. Ein Patient verstarb in einer auswärtigen
Intensivstation an einer Hirnblutung, wobei unsere dokumentierten Zeiten der
extrakorporalen Zirkulation und die Stillstandzeit unauffällig waren, die Obduktion
erbrachte ebenfalls keinen Hinweis auf einen operativen Fehler. Schließlich verstarb ein
weiterer Patient („kh“) an den Folgen einer angeborenen Bronchomalazie, ohne daß die
korrigierte Kreislaufsituation auffällig gewesen wäre.
Alle verstorbenen Patienten gehörten mit ihrer Fehlbildung zu der
Lungenenvenenfehlmündung vom suprakardialen Typ (Typ I), es konnte jedoch
statistisch kein signifikanter Zusammnenhang nachgewiesen werden. Während in
früheren Untersuchungen noch der infrakardiale Typ der TAPVR (Typ III) als
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Risikofaktor angesehen wurde (22, 50, 66, 81, 84, 97, 98), ist dies heute - ebenso wie
bei unserer Erhebung - nicht mehr der Fall (21, 51, 64, 91). Durch die routinierten
Operationsmethoden scheint sich der Einfluß des anatomischen Types als nicht mehr so
schwerwiegend zu erweisen.
In unserem Patientengut hat eine Stenose bzw. eine Stenosierung der pulmonalvenösen
Gefäße keinen Einfluß auf den Operationsverlauf, wohl aber der pulmonale Hochdruck
als Ausdruck einer diffusen Verengung. Bei den 11 Patienten mit angiographisch
gesichertem Hochdruck sahen wir 3 Todesfälle, die 5 Patienten ohne Hypertension im
Pulmonalsystem leben alle. Trotz immer verbesserten Methoden zur medikamentösen
Behandlung dieser Hypertension ist dieser Faktor weiterhin als Risikofaktor für die
Korrekturoperation einer totalen Lungenvenenfehlmündung zu sehen, nicht jedoch die
isolierte Lungenvenenstenose. Statistisch belegbar war dieser Zusammenhang jedoch
nicht.
Die von uns operierten und lebenden Patienten konnten über einen mittleren Zeitraum
von 40 Monaten postoperativ verfolgt und nachuntersucht werden. Innerhalb dieses
Langzeitverlaufes war die Mortalität null.
In 4 anderen großen Studien (3, 21, 62, 64) lag die Spätmortalität zwischen 4,6% (64)
und 13% (3), während bei Bando, Lupinetti, Raisher und Wilson (50, 51, 67, 91) die
Langzeitmortalität ebenfalls bei null lag. Die Nachuntersuchungszeiträume bei all
diesen Arbeiten liegen in einem vergleichbaren Rahmen zu dieser Untersuchung.
Im Nachuntersuchungszeitraum wurde ein Patient an einer Anastomosenstenose
reoperiert, bei einem Kind wurde ein Ventrikelseptumdefekt und der in der ersten
Operation nicht verschlossene ASD in einer zweiten Operation verschlossen, bei einem
weiteren Patienten wurde ein offen gelassener ASD reoperiert. Aus den in unserer
Untersuchung erhobenen Daten konnte kein Risikofaktor für diese Reoperationen
abgeleitet werden. Die gehäuft in anderen Untersuchungen beschriebene
Reoperationsrate (23,25,50,64,65,66), zwischen 5% und 15% können wir somit aus
unserer Untersuchung mit 7,1% (2/29) bestätigen. Die Operationsindikation zur
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Korrektur einer totalen Lungenvenenfehlmündung beinhaltet ein nicht geringes Risiko
für eine zweite Herzoperation.
In den Nachuntersuchungen unserer Patienten fällt der häufig unterhalb der 50%
Perzentile gelegene körperliche Entwicklungszustand im Vergleich zu gesunden
Altersgenossen auf. Ob es sich hierbei nur um eine aufgrund des schweren Herzfehlers
und seiner Korrekturoperation verzögerten körperlichen Entwicklung handelt, oder ob
diese Entwicklung sich im weiteren Wachstum fortsetzt, bleibt abzuwarten und in
weiteren Nachuntersuchungen zu klären. Hier kommt Cobanoglu zu anderen
Ergebnissen, bei denen sich die Überlebenden seiner Untersuchungsgruppe (30
Patienten) körperlich normal entwickelten (21). Der Allgemeinzustand wird
übereinstimmend mit unseren Untersuchungsergebnissen als gut beschrieben (3, 13, 67,
91).
Die in den Nachuntersuchungen aufgezeigte hervorragende Entwicklung der
linksventrikulären Größe und Funktion gibt keinen Erklärungshinweis für dieses
Untersuchungsergebnis. Bei allen nachuntersuchten Patienten konnte in der Doppler-
Echokardiografie eine gute linksventrikuläre Herzleistung nachgewiesen werden, die
zum Teil (bei TAPVR-Typ III) sich sogar signifikant gegenüber den präoperativen
Befunden verbesserte. Ebenfalls normal entwickelten sich die Herzaktionen im
Elektrokardiogramm, bis auf gelegentliche Zeichen einer Rechtsherzhypertrophie
konnten keinerlei Auffälligkeiten dokumentiert werden, insbesondere hatten alle
Patienten einen Sinusrhythmus. Dies wird auch in der Literatur so beschrieben, und man
muß sagen, daß die isolierte Form der Lungenvenenfehlmündung nach operativer
Korrektur eine weitgehend normale Entwicklung der Patienten ermöglicht.
Trotzdem sollte man sich mit dem Erreichten nicht zufrieden geben und weitere
Anstrengungen unternehmen, die präoperative Kreislaufsituation und die
frühpostoperative Behandlung weiter zu verbessern. Dies gilt insbesondere, da die
Lungenvenenfehlmündungen - zusammen mit den Aortenstenosen - bei restriktivem
Vorhofseptumdefekt zu den angeborenen Herzfehlern gehören, die nicht durch
Rashkind-Manöver oder Prostaglandin-Gabe konservativ zu beherrschen sind und dann
als Notfälle operiert werden müssen.
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Hierzu sind Entwicklungen einer extrakorporalen Kreislaufunterstützung zur prä- und
postoperativen kardialen Entwicklung besonders zu beachten (73, 75). Ebenfalls
interessant sind die neuesten (69, 70, 72) Untersuchungsansätze zur In-utero Diagnostik
der totalen Lungenvenenfehlmündung und anderer angeborener Herzvitien. Diese
Untersuchungen sollten Anlaß für weitere Aufarbeitungen und Neuuntersuchungen
dieses Themas geben.
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